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Geschichüiclies. — Zusammenstellung der bis jetzt 
publicirten Beobachtungen. — Ergebnlss. 



Im Jahre 1876 beschrieb ein schleswig'scher Arzt, Dr. Thom- 
sen, im Archiv für Psychiatrie und Nervenkrankheiten^) eine 
eigenthümliche Erkrankung, welche ihn selbst, sowie eine grosse 
• ^ Anzahl von Gliedern seiner Familie betroffen und fUr einen seiner 
Sohne, welcher trotz des Leidens zum Militärdienst ausgehoben 
und in demselben einige Zeit zurückgehalten worden war, zu 
grossen Unzuträglichkeiten geführt hatte. 

Das in der Familie des Dr. Thomsen durch vier Genera- 
tionen in mehr als 20 Fällen in höherem oder geringerem Maasse 
vorhandene Leiden charakterisirte sich durch das meist schon 
in frühester Jugend beobachtete Auftreten einer ganz eigen- 
thümlichen Störung der willkürlichen Bewegungen: 
sobald; besonders nach längerer Buhe, Bewegungen ausgeführt 
werden sollen, erscheinen dieselben erschwert, verlangsamt, zögernd 

durch eine eigenthümliche Steifheit und Spannung der Muskeln; 

I 

die Störung nimmt mehr oder weniger rasch zu und kann sich 
in schweren Fällen so steigern, dass die Kranken am ganzen 
Körper steif werden, umfallen und sich nicht rühren können, bis 
die Spannung wieder nachlässt. Bei fortgesetzter Bewegung aber 
löst sich nach und nach die Spannung, die krampfhafte Steifheit 
der Muskeln verschwindet, die Bewegungen werden zunehmend 
freier, um endlich mit fast normaler Leichtigkeit und Energie zu 



y 



1) J; Thomsen, Tonische £[rämpfe in willkürl. bewegl. Maskeln in Folge 
von ererbter psychischer Disposition. Arch. f. Psych, u. Nerv. VI. S. 702. 1876. 

Erb, Thomsen'sche Krankheit. 1 



2 Geschichtliches. 

erfolgen y so dass die Kranken dann gehen, laufen, arbeiten, tan- 
zen u. 8. w. können wie Gesunde. Bei einer auffallend gut ent- 
wickelten, oft geradezu athletischen Muskulatur haben solche Kranke 
eine normale oder eher etwas herabgesetzte Muskelkraft und jeden- 
falls steht die mangelnde Herrschaft ihres Willens über die Mus- 
keln in einem schreienden Gegensatz zu der starken Entwicklung 
derselben. In allen übrigen Beziehungen erscheinen die Kranken 
ganz normal und gesund. 

Es ist klar, dass dieses eigenthümliche Leiden zu sehr erheb- 
licher Beeinträchtigung in der Ausübung gewisser Berufsarten, zu 
vielfältiger Störung im Lebensgenuss führen, und dass es insbe- 
sondere die davon Betroffenen zur Ableistung der Militärpflicht 
untauglich machen musste. Es bot dasselbe also, ganz abgesehen 
von dem hohen wissenschaftlichen, auch noch ein ganz entschie- 
denes praktisches Interesse dar und es musste besonders die Auf- 
merksamkeit der Militärärzte auf sich lenken. 

Seit jener ersten Publication Thomsen's ist nun eine ganze 
Beihe von ähnlichen Fällen aus allen möglichen Ländern (Deutsch- 
land, Italien, Frankreich, Amerika, Scandinavien u. s. w.) be- 
schrieben worden. Viele von diesen Fällen zeigen eine völlige 
Uebereinstimmung mit dem von Thomsen u. A. gezeichneten 
Bilde; andere weichen mehr oder weniger davon ab und zeigen 
nur eine gewisse allgemeine Aehnlichkeit mit demselben; und 
noch andere zeigen neben manchen sonstigen Symptomen auch das 
Hauptsymptom der Thomsen 'sehen Krankheit, charakterisiren 
sich aber denn doch als durchaus verschiedene, meist centrale 
Erkrankungen, die mit der eigentlichen Thomsen 'sehen Krank- 
heit nichts zu thun haben. Wie so oft, wenn eine neue Krank- 
heitsform aufgestellt wird, wurde auch hier der Wunsch, dieselbe 
zu sehen und zu diagnosticiren , der Vater der Diagnose — die 
dann aber einer eingehenderen Kritik nicht Stand halten kann. 

Auf Grund der damals noch sehr spärlichen Oasuistik habe 
ich zuerst im Jahre 1878 eine zusammenhängende Darstellung der 
Thomsen 'sehen Ej-ankheit gegeben ^). Aehnliches hat S e e 1 i g - 



1) W. Erb, Tonische Erftmpfe in willkürl. bewegl. Muskeln. Handb. d. 
Erankh. d. Rückenmarks. 2. Aufl. S. 817. 1878. 



Bisherige Beobachtungen. 3 

müUerO z* Th. nach eigenen Erfahrungen wiederholt gethan; 
dann hat Bernhardt^) (1879) nach eigenen Beobachtungen die 
Krankheit ausführlich besprochen und endlich hat neuerdings 
M ö b i u s ^) eine kurze zusammenfassende Darstellung in Schmidt's 
Jahrbüchern (1883) geliefert. Daneben ist eine Beihe von casu- 
istischen Mittheilungen erschienen, auf welche ich alsbald zurück- 
komme. 

Zwei eigene Beobachtungen von ganz typischen Fällen der 
Thomsen'schen Krankheit , bei zwei Brüdern , welche ich vor 
Kurzem auf meiner E^inik hatte, gaben mir Veranlassung zu er- 
neuter, eingehender Beschäftigung mit der Krankheit; die Unter- 
suchung derselben lieferte sowohl in klinischer, wie in anato- 
mischer Beziehung eine Beihe von neuen und nicht unwichtigen 
Ergebnissen, welche, wie mir scheint, unsere bisherigen Kenntnisse 
über die Krankheit nach verschiedenen Bichtungen erweitern. 

Bei der genaueren Durchsicht der Literatur finden sich nicht 
wenige unerwünschte Lücken in den einzelnen Beobachtungen, 
deren Ausfüllung für die eingehende und richtige Beurtheilung 
des Leidens unerlässlich schien. Die Thomsen'sche Krankheit 
zeigt ja ausschliesslich Symptome von Seiten des willkürlichen 
Bewegungsapparates, von Seiten der motorischen Innervation und 
der Muskeln. Es war natürlich, dass sich nun auch die Aufmerke 
samkeit in hervorragender Weise auf diesen Apparat richtete und 
dass derselbe in allen möglichen Beziehungen genau erforscht 
werden musste; das ist ja auch meistens, wenn auch nicht immer 
in genügend vollständiger Weise, geschehen. Besonders ist in 
vielen Beobachtungen die objective Untersuchung des neuro- 
musculären Apparates nicht immer mit der wünschenswerthen 
Vollständigkeit, nicht mit erschöpfender Ausnützung aller uns zu 
<jebote stehenden Untersuchungsmittel (mechanische, elektrische 



1) Seeligmüller, Ueber Lähmangen im Eindesalter. Jahrb. f. Einder- 
heilkunde. N. Folge. XIII. S. 257. 1878. — Gerhardt's Handb. d. Einderkrank- 
heiten. V. 1. II. 1880. 

2) M. B e r n h a r d t , Muskelsteifigkeit u. Maskelhypertrophie. Yirch. Arch. 
Bd. 75. S. 516. 1879. 

3) Möbius, Ueber die Thomsen*sche Erankheit. Schmidt's Jahrbuch. 
Bd. 198. 3. 1883. 

1» 



4 Verschiedene Bezeichnungen der Thomsen^schen Krankheit. 

Beize u. s. w.) gemacht worden ; eine klare and nmfassende Dar- 
fitellong der anf diesen Wegen zu gewinnenden UntersuchungB- 
ergebnisse fehlt bisher. 

Desgleichen haben auch die bislang vorgenommenen anato- 
mischen Untersnchungen der Muskeln bei der Thomsen'schen 
Krankheit — es sind bis jetzt bereits fünfmal excidirte Muskel- 
stückchen mikroskopisch untersucht worden, von Ponfick, Pe- 
trone, Jacusiel-Grawitz, Enud Pontoppidan, Bieder — 
nur ein durchaus negatives Besultat ergeben, so dass die Aussicht, 
in den Muskeln bei diesem Leiden greifbare anatomische Verän- 
derungen zu finden, in der That eine recht geringe zu sein schien. 

Und doch konnte nur von fortgesetzten und genauen klinischen 
sowohl, wie anatomischen Untersuchungen einiger Aufschluss über 
das Wesen und den eigentlichen Sitz des wunderbaren Leidens 
erwartet werden. Bislang lagen darüber die verschiedenartigsten 
Ansichten und Aeusserungen vor, und schon die verschiedenen 
Bezeichnungen, welche die Krankheit bisher erhalten hat 0;*^^' I 

nische Krämpfe in willkürlich beweglichen Muskeln in Folge von j 

ererbter psychischer Disposition" [von Bartels vorgeschlagen, bei . 

J. Thomsen]; „spastische spinale Paralyse mit intermittirenden i 

tonischen Contractionen willkürlich beweglicher Muskeln" und 
^,hypertrophische spastische Spinalparalyse" [Seeligmüller]; 
„Muskelsteifigkeit und Muskelhypertrophie" [Bernhardt]; „Myo- 
tonia congenita" [Strümpell]; „Spasmo musculaire au debut des 
mouvements volontaires" [Ballet und Marie]; „Myotonia con- 
genita intermittens" [Weich mann] u. s. f.) und welche man jetzt 
durch den nichts präjudicirenden Namen der „Thomsen'schen 
Krankheit" zu ersetzen bemüht gewesen ist, zeigen, dass die 
Autoren über das eigentliche Wesen der Krankheit sehr diver- 
genter Ansicht waren. Insbesondere ist die Frage, ob es sich 
hier um eine „myopathische" oder um eine „neuropathische" 
Affection handle, in sehr verschiedenem Sinne beantwortet worden; 
ich werde später darauf zurückkommen. Alle die geäusserten 
Meinungen und Ansichten jedoch konnten sich bei dem bisherigen 
dürftigen und ungenügenden Stande unserer klinischen und anato- 
mischen Kenntnisse nicht über das Niveau von Vermuthungen 
und Hypothesen erheben. 



Ergebnisse eigener Beobaclitungen. 5 

Ich habe meine Fälle dazn benutzt , unsere klinischen und 
anatomischen Kenntnisse über die Krankheit, so weit es die mir 
zu Gebote stehenden Hülfsmittel gestatteten, zu erweitern — wie 
mir scheint, nicht ohne Erfolg. Das Hauptergebniss meiner Be- 
obachtungen ist einerseits die Feststellung einer Summe von ty- 
pischen Veränderungen der mechanischen und elek- 
trischen Erregbarkeit der motorischen Nerven und 
der Muskeln, die wohl zweifellos von nicht geringer diagno- 
stischer und pathologischer Bedeutung sind, und andererseits der 
gelungene Nachweis von unzweifelhaften und erheblichen ana- 
tomischen Veränderungen in den Muskeln selbst, die 
wohl in den engsten Beziehungen sowohl zu den Veränderungen 
der mechanischen und elektrischen Erregbarkeit, wie zu der eigen- 
thttmlichen Störungsform der willkürlichen Bewegung stehen. 

Ehe ich jedoch zur Mittheilung meiner eignen Beobachtungen 
schreite, möchte ich zuerst eine Zusammenstellung der bisher be- 
schriebenen Fälle geben, theils weil es mir an der Zeit scheint, 
unsere Kenntnisse über die Krankheit wieder einmal zusammen- 
zufassen, theils um zu zeigen, wie viel aus diesen Beobachtungen 
bisher an positiven Au&chlüssen über die uns vorwiegend be- 
schäftigenden Fragen gewonnen ist. 

Eine gewisse Kritik ist bei dieser Zusammenstellung unbe- 
dingt geboten: es erscheint mir zweckmässig, vorläufig einmal 
den Begriff der Thomson 'sehen Krankheit möglichst genau und 
scharf zu umgrenzen und zunächst nur die ganz damit überein- 
stimmenden Fälle hierher zu rechnen, die andern aber für jetzt 
noch auszuscheiden oder doch nur als zweifelhaft: zu betrachten. 
Dieses Verfahren^ zunächst nur einmal die ganz typischen 
Fälle einer Krankheitsform zusammenzustellen und genauer zu 
Studiren, hat uns in der Nervenpathologie schon so viel gute 
Dienste geleistet, dass es immer wieder Anwendung verdient. Wir 
werden so ganz leicht dahin kommen, das Wesentliche in dem 
klinischen Bilde richtig zu erkennen und die übrigen Formen, die 
noch Unwesentliches darbieten, oder unvollständige, gemischte und 
complicirte Fälle darstellen, darnach viel sicherer beurtheilen. 
Ich halte also diese, wie mir scheint jetzt noch nöthige, Abgren- 
zung nur fttr eine vorläufige, die sehr wohl beim weiteren Fort- 




ß Klinische Definition der Thomsen'schen Krankheit. 

schreiten nnserer Erkenntniss eine Erweiterung and allerlei Modi- 
ficationen erfahren mag. 

Ich werde demgemäss die Casnistik in 3 Gruppen gesondert 
vorführen: die erste Gruppe soll alle reinen und typischen 
Fälle enthalten; die zweite die mehr oder weniger zwei fei- 
haften Fälle, die nicht in allen wesentlichen Punkten völlige 
Uebereinstimmung, aber doch immerhin eine gewisse Verwandt- 
schaft mit der Thomson 'sehen Krankheit zeigen; und endlich 
wird die dritte Gruppe noch einige Fälle anderer Art ent- 
halten, in welchen wohl das Hauptsymptom der Thomson 'sehen 
Krankheit — die „myotonische Störung der Muskeln", wie ich 
dasselbe nach StrümpeU's Nomenclatur zu benennen in einer 
vorläufigen Mittheilung ^) vorgeschlagen habe — eine mehr oder 
weniger hervorragende Bolle spielt, im übrigen jedoch es sich 
wohl um complicirtere , andersartige, wahrscheinlich meist cen- 
trale Erkankungen handelt. 

Diese Sonderung kann natürlich nur geschehen auf Grund 
einer bestimmten — vorläufigen — Definition des klinischen 
Begriffs der Thomsen'schen Krankheit, und auch damit 
werden sich dann noch wegen der oft ungenügenden Beschreibung 
der Fälle Schwierigkeiten in der Deutung ergeben. Das ist nun 
aber nicht zu ändern. 

Ich verstehe nun unter der typischen Form der Thomsen- 
schen Krankheit diejenigen Erkrankungsformen, welche — wohl 
meist unter dem Einfluss hereditärer oder „familiärer" 
Schädlichkeiten — schon in frühester Jugend die ersten An- 
fänge der später deutlicher werdenden Störung der willkür- 
lichen Bewegung: — nach längerer Buhe bei Bewegungen 
eintretende Spannung und Steifheit der Muskeln bis zur völligen 
Bewegungshemmung, allmähliche Lösung dieser Spannung bei 
fortgesetzter Bewegung bis zum endlichen Freiwerden derselben, 
Nachdauer der durch energische Willensaction ausgelösten toni- 
schen Contraction, Unfähigkeit die Muskeln willkürlich rasch zu 
erschlaffen — zeigen; bei welchen eine auffallend starke. 



1) W. Erb, Klinisches u. Pathologisch-anatomisches von der Thomsen- 
sehen Krankheit. Menders Neurol. Gentralbl. 1885. Nr. 13. 



Vorliegende Gasuistik : A) Beine, typische Fälle. 7 

hypertrophische Entwicklung der willkürlichen Mus- 
keln mit ihren relativ geringen Leistungen contrastirt; bei wel- 
chen endlich die Muskeln gewisse charakteristische Ver- 
änderungen der mechanischen und elektrisch en 
Erregbarkeit, besonders die Nachdauer der künstlich hervor- 
gerufenen Contraction zeigen , während alle übrigen EOr- 
perfunctionen vollkommen normal sind, speciell das 
Nervensystem keinerlei sonstige Störungen nachwei- 
sen lässt 

Als „leichteren Grad" der Krankheit will ich diejenigen Fälle 
bezeichnen, in welchen die Störung nur eine massige, die Thätig- 
keit der Kranken nicht erheblich erschwerende ist; als „höheren 
Grad" aber diejenigen Fälle , in welchen die Kranken z. B. bei 
raschen Bewegungsversuchen hinstürzen und hülflos einige Zeit 
liegen bleiben, zu verschiedenen Berufsarten, zum Militärdienst 
absolut unfähig sind u. s. w. — Eine scharfe Abgrenzung dieser 
beiden Grade ist natürlich nicht möglich. 

Ich lasse nun die bisher beobachteten Fälle in kurzem Aus- 
zuge folgen: 

A) Beine, typische Fälle. 

Hierher gehören zunächst die in der Thomson 'sehen Familie 
selbst beobachteten Fälle, deren Zahl sich wohl auf 22—23 be- 
ziffert. Dieselben sind jedoch nirgends genauer beschrieben; nur 
von sich selbst und von einem seiner Söhne, deren vier an der 
Krankheit leiden, hat Dr. T h o m s e n eine für alle Späteren maass- 
gebende Schilderung der typischen Störung des Muskelsystems 
gemacht, jedoch ohne Hinzufttguog eines genaueren objeetiven 
Untersuchungsbefundes ; doch werden die athletische Entwicklung 
der Muskulatur, die erhebliche grobe Kraft und das angeblich 
normale elektrische Verhalten betont; auch die verschiedenen, 
die Störung günstig oder ungünstig beeinflussenden Momente 
(Wärme, anhaltende Bewegung, Gemüthsruhe — Kälte, längere 



1) Moeli erwähnt später (Arch. f. Psych, u. Nerv. XIII. S. 279. 1882), dass 
die faradisch erzeugten Contractionen bei dem jangen Thomsen eine Nach- 
dauer bis zu 30 Secunden gezeigt hätten. 



8 Vorliegende Casoistik. 

Bnbe, Gemttthsbeweguiigen, plötzlicher Schreck, Erkrankangen 
u. s. w.) aufgezählt. Die bei dem Sohne aas dem Mascul. biceps 
sin. entnommenen, von Prof. Ponfick untersuchten Muskelpar- 
tikeln ,,zeigten ein durchaus normales Verhalten, grosse breite (sie!) 
Primitivbündel, ganz deutliche und regelmässige Querstreifen, zarte 
und gleichmässi^e Beschaffenheit der contractilen Substanz.'' 

In der Literatur vor der Thomsen'schen Arbeit findet sich 
nur bei C h. B e 1 P) eine kurze Skizzirung solcher Fälle, die ein 
ganz charakteristisches Bild darzubieten scheinen, aber nicht aus- 
führlich genug beschrieben sind, um beweisend zu sein; auch ist 
ein specieller Fall nicht angeführt. 

Sonst ist wohl nur der folgende Fall sicher hierher zu rechnen. 

1. Leyden 2). — 28jähriger Kaufmann. — Heredität (ein Bruder 
ebenso erkrankt.)« — Von Kindheit an leidend; in ganz typischer 
Weise, höherer Grad des Leidens (Gefahr zu fallen, kann nicht laufen 
oder tanzen); Betheiligung der Znnge, Sprache, der Gesichtsmuskeln, 
vielleicht auch der Augenmuskeln. Erleichterung durch Fortsetzung 
der Bewegungen. — Athletische Entwicklung der Muskeln; 
Umfang der Wade : 47 cm ; grobe motorische Kraft ziemlich bedeutend, 
„auch ist bei der Einwirkung der Elektricität eine Abnormität der 
Zuckung nicht zu bemerken.*' 

Nach der Schilderung Thomson 's folgt nun eine Beihe von 
unzweifelhaften Beobachtungen : 

2. SeeligmQller 3). — 22 jähriger Kekrut (Kroitzsch) — Eine 
Schwester leidet an derselben Affection; sonst keine Neuropathien 
in der Familie (Angaben nicht zuverlässig). — In frühester Kind- 
heit schon bemerkt. Typisches Bild der willkürlichen Bewegungs- 
störung; höherer Grad des Leidens; etwas häsitirende Sprache. 
Grösste Steifigkeit am Morgen ; grössere Gelenkigkeit nach fortgesetz- 
ter Bewegung, so besonders nach längerem Exerciren, das im Beginn 
sehr erschwert ist. Lordose der Lenden Wirbelsäule. — Enorme Ent- 
wicklung der Muskulatur, besonders der Waden, Glutaei, Ober- 



1) Gharl. Bell, Affect. d. willkürl. Nerven. Physiol. u. pathol. Unters, 
des Nervensystems. Deutsch von Bomb erg. 1832. S. 367. 

2) E. Leyden, Klinik der Rückenmarkskrankheiten. I. S. 128. 1874. 

3) A. Seeligmüller, Tonische Krämpfe in willkürlich beweglichen Mus- 
keln (Muskelhypertrophie?). Deutsche med. Wochenschr. 1876. No. 33u. 34. 
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Schenkel, Oberarme (Umfang über den Glutaeis = 95 cm; der Waden 
<= 38, der Oberarme = 28 cm.) — Muskeln hart und fest, zeigen knol- 
lige, nachdaaernde Contractionen. Bei mechaj)ischer und faradi- 
scher Reizung entsteht ein Tetanns, der lange Zeit nachdauert 
(5 See. u. mehr); ebenso bei galvanischer Reizung: „nur zeigt 
sich hier bei idiomusculärer Reizung, dass die Contraction der Muskel- 
fasern nur auf den Ort der Reizung beschränkt bleibt. " Bei genauerer 
Untersuchung zeigen sich die Facialiszweige gegen beide Stromesarten 
erregbarer als die Nerven der Extremitäten; KaSTe tritt erst bei ver- 
hältnissmässig hohen Stromstärken auf; AnOTe ist überhaupt nicht zu 
erzielen. — „Im Uebrigen war die galvanische und faradische Erregbar- 
keit der Nerven wie der Muskeln eine normale. " 

Das Trousseau'sche Phänomen ist nicht auszulösen. Die Muskeln 
zeigen z. Th. deutliche Spannung bei passiven Bewegungen. In 
der obern Körperhälfte deutliche fibrilläre Zuckungen; fortwährende 
Unruhe, Zittern einzelner Finger. Keine, Ataxie. 

3. SeeligmOller ^). — 22jährige Sängerin. — Familie gesund; doch 
soll die Mutter zeitweise an ähnlichen Erscheinungen gelitten haben. 
— Beginn in frühester Kindheit. — Das gewöhnliche Bild der 
Störung leichteren Grades. Zunge und Gesichtsmuskeln in geringem 
Grade betheiligt. — Grösste Biegsamkeit der Glieder Morgens nach dem 
Aufstehen. — Athletische Muskelentwicklung (Waden = 
40 cm); nirgends Atrophie. Lordose der Lendenwirbelsäule. Gefühl 
von öfteren Zuckungen in den Muskeln. Patellarreflex nicht 
zu erzielen. — Muskeln fühlen sich derb an, aber nicht hart. Muskel- 
spannungen in den untern Extremitäten nicht vorhanden. „Faradi- 
sche und galvanische Erregbarkeit der Muskeln, auch der hyper- 
trophischen, im Ganzen normal"; geringe Nachdauer der Con- 
traction nur im Vastus internus. Mechanische Reizung mit dem 
Percussionshammer erfolglos. — Allmähliche spontane Besserung (kalte 
Abreibungen). 

4. Bernhardt^). — 22jähriger Student. — Ganz gesunde Eltern 
und Geschwister; nur ein Onkel epileptisch. — Beginn in frühester 
Jugend (in der Schulzeit bemerkt.). — Gewöhnliches Bild der Störung, 



1) Seeligmüller, Spast. spin. Paralyse mit intennitt. tonisch. Contrac- 
tionen willkürl. bewegl. Muskeln. Jahrb. f. Einderheilkunde. N. Folge. XIII. 
S.257. 1878. 

2) M. Bernhardt, Muskelsteifigkeit u. Muskelhypertrophie (ein selbst- 
ständiger Symptomencomplex). Yirch. Arch. Bd. 75. S. 516. 1879. 
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10 Vorliegende Gasuistik. 

höheren Grades. Geringe Betheiligung der Mundmnskeln und der 
Zunge. — Psyche ganz normal. — Athletische Entwicklung der 
Muskeln: Waden = 39 cm, Oberarme =»28 cm. — Lordose der 
Lenden Wirbelsäule. — Kraft der Muskeln ziemlich bedeutend, bleibt 
aber etwas hinter der Erwartung zurück. — Keine fibrillären Zuckungen. 

— Patellarreflex sehr schwach. 

Die elektrische ,,Ansprechbarkeit'' der Nerven und Mus- 
keln für beide Stromesarten normal. Zuckungen prompt und kurz; 
keine Veränderung der Formel, keine erhöhte Erregbarkeit für AnO, 
keine EaR u. s. w. — Doch fand sich folgendes: „besonders an den 
Oberschenkeln längeresBestehen der durch einen ganz kurz dauern- 
den elektrischen Heiz erzeugten Contractionswülste, allmäh- 
liche Abflachung derselben; bei längerer Einwirkung des (wie aus 
S. 531 1. c. hervorgeht: faradischen) Stroms auf einen Muskelcom- 
plex zeigt sich nicht eine feste tetanische Contraction, sondern ein 
gewisses Wogen oder ünduliren, ein baldiges Nachlassen der 
zuerst zusammengezogenen Stellen, ein Abwechseln gleichsam mit andern, 
in der Nachbarschaft gelegenen. — Ein starker Schlag mit dem 
Percussionshammer bewirkt eine das betreffende Bündel einneh- 
mende und längere Zeit anhaltende tonische partielle Con- 
traction." — Später (1881 s. Arch. f. Psych, und Nerv. XIIL 1882 
S. 278) theilte Bernhardt mit, dass die an diesem Kranken von 
Jacusiel undGrawitz ausgeführte Muskeluntersuchung „etwas von 
der Norm abweichendes nicht ergeben habe/' 

5. Peters 0» — 20jähriger Rekrut. — Ganz gesunde Familie. — 
Angeblich im 7. Lebensjahr nach einem leichten Fall (von einer 
kleinen Treppe) und gleichzeitig heftigem Schrecken entstanden. 
Typische Form und höherer Grad der Bewegungsstörung, (fällt 
leicht um, wenn er beim Gehen an ein unerwartetes Hinderniss stösst). 

— Zunge und Kiefermuskeln mitbetheiligt. — Sehr gute Entwick- 
lung der Musculatur (Oberarm = 28 cm, Wade = 34 cm). Die 
Muskeln der Beine fühlen sich hart an. — Deutliche Lordose der Len 
denwirbelsäule. — Patellarreflexe träge. 

Die elektrische Erregbarkeit der Nerven erscheint für 
beide Stromesarten herabgesetzt. (Die Muskeln scheinen direct 
nicht untersucht worden zu sein.) 



1) Peters, üeber Muskelsteifigkeit (Tonische Krämpfe in willkürlich 
beweglichen Muskeln). Deutsche militärärztl. Ztschr. 1879. S. 101. 
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6. StrQmpelP). — 36jähriger Kaufmann. — Heredität: 2 Ge- 
schwister ebenso krank; 3 andre Geschwister und die übrige Familie 
gesund. — Beginn in früher Kindheit. Typisches Bild nnd höhe- 
rer Grad der Bewegungsstörnng; Betheiligung der Angen-, Gesichts-, 
Zungen- und Schlundmuskeln. — Ausserdem Neigung zu Kopfschmerz; 
Congestionen u. s. w., besonders nach Spirituosen und Tabak; Par- 
ästhesien der Füsse ; Gefühl von Mattigkeit, Schwere, Gemüthsdepression. 

— Aussergewöhnliche Entwicklung der Muskeln (Wade 
37 cm). Muskelkraft eine sehr beträchtliche. — Haut und Sehnen- 
reflexe normal; beim Husten, Niesen und bei Schreckreflexen tritt je- 
doch pathologische Muskelspannung ein. — Elektrische Erregbar- 
keit quantitativ ganz normal; längeres Fortbestehen des 
Tetanus nach stärkerer (directer wie indirecter) Reizung. — 
Mechanische Erregbarkeit nicht erhöht, auffallend undeut- 
lich. Keine fibrillären Zuckungen. — 

7. Petrone^). — 1 5 jähriger Mensch. — In der Familie nichts 
Aehnliches. — Beginn in frühester Kindheit. — Typisches Bild 
und leichterer Grad der Bewegungsstörung. Muskeln sehr stark 
entwickelt (Wade »s 31 cm). Nachdauer der elektrisch er- 
zeugten Contractionen; bei stärkeren Strömen undulirende 
Bewegungen. Ein dem M. biceps femoris entnommenes Muskel- 
stückchen wurde mikroskopisch durchaus normal befunden. 

8. Westphal^). — 21 jähriger Student (Neffe des Dr. Thomson). 

— Exquisiteste Heredität. Beginn in frühester Kindheit. 

— Typische Form der Bewegungsstörung. — Gut entwickelte Mus- 
keln; grobe Kraft relativ gering. Keine Muskelspannungen bei pas- 
siven Bewegungen. Gesichts- und Augenmuskeln, auch die Kaumus- 
keln betheiligt. — Sehnen- und Hautreflexe iiörmal. Bei faradischer 
Reizung eine tonische Zusammenziehung, die sich äusserst 
langsam wieder löst; mechanische Erregbarkeit erhöht: to- 
nische Contraction, die einige Zeit nachdauert und langsam abfällt. 



1) A. Strümpell, Tonische Krämpfe in willkürlich bewegten Muskeln 
(Myotonia congenita). Berl. klin. Wochenschr. 1881. No.9. 

2) Petrone, ün caso di rigiditä muscolare con lieve ipertrofia dei mus- 
coli. Biv. sperim. di freniatr. 1881. in. Itef.im Gentralbl.f.d.med. Wiss. 1882. 
S. 207. 

3) Westphal, Demonstrat. zweier Fälle von Thomsen'scher Krankheit. 
Berl. klin. Wochenschr. 1883. No. 11. 
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9. Westphal (l- c). — 20jähriger Kaufmann; eine Schwester 
leidet in geringerem Grade; Entwicklung in frühester Jugend. — 
Typische Bewegungsstörung. — Athletische Muskeln. — Befund 
wie hei dem vorigen Fall. — 

10. Ballet und Marie 0- — 26jähr]ger Israelit (Kaufmann?). Engere 
Familie gesund; über Antecedentien in derselben nichts bekannt. 
Onanie. — 

Beginn gegen das 10. Jahr. — Typische Bewegungsstörung 
massigen Grades. Augen und Zunge betheiligt. Musculatur sehr 
kräftig entwickelt (Oberarm = 28 cm, Wade = 35 cm). — Keine 
Lordose der Lendenwirbel. — Muskelconsistenz nicht abnorm, aber 
Muskeln bei Druck empfindlich. Grobe Kraft massig. — Keine Spur 
von Muskelspannungen bei passiven Bewegungen, Sehnenreflexe 
normal. Grosse Reizbarkeit des Charakters. Intelligenz gut. 

Die elektrische Untersuchung (Romain Vigouroux) ergibt: 
Nerven und Muskeln weniger erregbar; keine erheblichen 
qualitativen Aenderungen; an einigen Stellen (in Nerven sowohl wie 
Muskeln) die AnSZ früher und überwiegend. — Keine Oeffnungs- 
Zuckungen. — Die Zuckungen werden alsbald tetanisch; bei 
localer Reizung treten auch Contractionen der benachbarten Muskeln 
ein. Die tetanisirende Wirkung der Anode ist etwas überwie- 
gend; vom Nerven aus die Nachdauer deutlicher. — Die mecha- 
nische Erregbarkeit ist massig, besonders an den untern Extremitäten. 
— Die myographische Darstellung der faradischen Contractionen er- 
gibt nichts besonderes; die der willkürlichen Contractionen nicht mehr, 
als man auch mit blossem Auge sieht (Eintreten der tonischen Verkür- 
zung bei den ersten Bewegungsversuchen). 

11. Weichmann 2). — 22 jähriger Soldat (Weber). Kerne Here- 
dität, nichts Aehnliches in der Familie. — Beginn in frühester Kind* 
heit. — Typisches Bild der Bewegungsstörung, höherer Grad des 
Leidens. Betheiligung der Zunge und Sprache. Morgens am beweg- 
lichsten. — Athletische Muskeln, sehr hart, wie von Marmor; ihre 
Kraft eher vermindert. Passiven Bewegungen bietet sich nur ge- 
ringer Widerstand dar in den obem Extremitäten, in den unteren nicht. 



1) Gilb. Ballet et P. Marie, Spasmo muscul. au d^but des mouvem. 
Yolontaires. Arch. de Neurol. V. S. 1. 1883. 

2) W. Weichmann, lieber Myotonia intermittens congenita. Diss. 
Breslau 1883. 
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Reflexe normal, keine Lordose. — Die elektrische Erregbarkeit 
normal; aber es besteht lange Nachdaner(l — 2 Min. I ?) der Con. 
traction. — AnOZ erfolgt leicht (vom Nerven aus?). — Die mecha- 
nische Erregbarkeit der Muskeln ist erhöht; es erfolgt ein idiomus- 
culärer Wulst und sehr lange (1 — 2 Min.) Nachdauer der Con- 
traction. 

12. Weichmann (l. c). — 22 jähriger juoger Mann (Bildhauer). 

— Grossvater mütterlicherseits war ähnlich krank; ein Bruder epi- 
leptisch, ein andrer an Meningitis gestorben. Patient selbst hat Migräne. 

— Beginn in frühester Kindheit. — Nicht ganz das gewöhn- 
liche Bild: die tonische Spannung tritt erst auf, wenn angestrengte 
Bewegungen gemacht werden, die im Beginn möglich sind; es bedarf 
mehrfacher energischer Bewegungen, z. B. bei beschleunigtem Gehen, 
um den Krampf auszulösen; auch bei fortgesetzten Bewegungen wer- 
den die Muskeln dem Willen nicht gefügiger. — Aehnlich ist es im 
Gesicht, bei mimischen Bewegungen; beim Kauen aber verschwindet 
der Krampf bald. Kälte steigert denselben (besonders kaltes Bad!). 
Muskeln athletisch entwickelt (Oberarm = 28,5 cm, Wade «s 
37,5 cm), zeigen etwas vermehrte Gonsistenz. — Lebhafter Patellar- 
reflex, kein Fussklonus, kein Trousseau'sches Phänomen. — Die elek- 
trische Anspruchsfähigkeit erscheint normal, doch erfolgt auf 
den elektr. Reiz ein Tetanus, der 3 — 4 Min.(?) nachdauert und 
etwas schmerzhaft ist. Kein Unduliren bei anhaltender Reizung. — Ge- 
steigerte mechanische Erregbarkeit mit langer Nachdauer 
der Contraction. 

Dieser Fall zeigt manches Abweichende; ich habe ihn aber 
doch nach einigem Zögern unter die typischen Fälle eingereiht, 
z. TL ans den von Weichmann selbst schon entwickelten Grün- 
den, besonders aber wegen der ziemlich charakteristischen Er- 
gebnisse der elektrischen and mechanischen Untersuchung. Immer- 
hin ist zuzugeben, dass das Bild nicht ganz das typische ist. 

13. Rieder 0- — 20 jähriger Rekrut. — Keine Heredität, Geschwi- 
ster ganz gesund. — Beginn im 9. Lebensjahr (nach Gliederreissen, 
mit zurückbleibender Schwäche). — Typische Störung, höherer Grad 
des Leidens; Steif- und Starrwerden der Muskeln beim Beginn jeder 



1) Rieder, Ein Fall von Thomsen'scher Krankheit. Deutsche militär- 
ärztl. Ztschr. 1884. S. 487. 
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neuen Bewegung. Kauen und Sprechen zeitweise gestört. — Keine 
Volumszunahme der Muskeln , grobe Kraft gut; Reflexe normal; 
.Psyche und Sensibilität ebenso. Keine Ataxie. — Bei elektrischer 
und mechanischer Reizung der Muskeln tritt eine tonische 
Contraction, mit Nachdauer von 5 — 7 Sekunden ein. — Stück- 
chen aus dem Gastrocnemius zeigen mikroskopisch nichts besonders 
Abnormes; nur erschien die Fibrillenfaserung etwas breiter. Die Nerven- 
endigungen in den Muskeln boten nichts Auffallendes dar. 

14. Knud Pontoppidan i). — 1 7 jähriger Mann. — Eine jüngere 
Schwester ebenso erkrankt; in der Familie zahlreiche andere Neu- 
ropathien (des Kranken Zwillingsschwester und drei weitere Geschwister 
gesund). — Beginn in frühester Kindheit. — Bewegungsstörung 
besonders nach längerer Ruhe; Steifheit und Spannung. Gesichts- und 
Kaumuskeln betheiligt. Gymnastische Uebungen möglich. Schenkel- 
muskeln hypertrophisch^ besonders die Adductoren (Oberschen- 
kel = 47 — 48 cm, Wade = 33 — 34 cm, Oberarm = 20 cm). — Pa- 
tellarreflex schwach. — Nachdauer der faradischen Contraction, 
Steigerung und Nachdauer der galvanischen Contraction. 
Mechanische Erregbarkeit nicht erhöht. 

15. Knud Pontoppidan (1. c.) — 7 jähriges Mädchen, Schwester 
des Vorigen. — Beginn in frühester Kindheit. Störung gerin- 
geren Grades als beim Bruder. Hypertrophie der Muskeln, 
besonders am Oberschenkel. — Patellarreflex schwach. Die Muskeln 
reagiren normal auf alle Arten von Reizen. 

16. Knud Pontoppidan (l. c.) — 24 jähriger Mann. — Ausge- 
sprochene Heredität: Vater, Bruder, zwei Schwestern und zwei 
Vettern sind ebenso krank. — Störung in allen Extremitäten und im Ge- 
sicht. Herkulische Muskelentwicklung. (Oberschenkel eb 57 cm, 
Wade = 38 cm, Vorderarm = 29—30 cm). — Harpunirtes Mus- 
kelstückchen aus dem Vastus externus zeigt nichts Abnormes. 
— Sehnenreflexe schwach. — Die mechanische und faradische 
Erregbarkeit zeigten sich erhöht; lange Nachdauer und lang- 
sames Absinken der Contraction, nach wiederholter Reizung ajber 
rascher und schliesslich ebenso rasch wie im normalen Zustand er- 
folgend. 



l)Knud Pontoppidan, Fem Tilfälde af den Thomsen'ske Sygdom 
(Myotonia congenita). Hosp. Tid. 1884. 3B. H. 34. (Ref. in Mendel's NeuroL 
Gentralbl. 1884. S. 520.) 



A) Reine, typische F&lle. 15 

17. Knud Pontoppidan (l. c.) — 23 jähriger Mann, Bruder des 
Vorigen. — Genau dasselbe Bild; nur die Störung in den Armen etwas 
geringer. Sehnenreflexe normal. 

18. Romain Vigouroux^. — 19 jähriger Mensch. — Keine Here- 
dität^ Matter nervös. — Beginn in frühesterEindheit. Typisches 
Bild: Steifheit im Beginn der Bewegungen, Langsamkeit der ersten 
Schritte, dann Freierwerden der Bewegung; ebenso in den Armen. 
Nachdauer energischer Contractionen. Bei sehr eiligen Be- 
wegungen aligemeine Steifheit und selbst Hinstürzen. Kaumuskeln und 
Zunge ebenfalls in geringerem Grade afficirt. Steigerung der Störung 
bei psychischer Erregung (Beobachtetsein). — Athletische Ent-, 
Wicklung der Muskeln, besonders an den unteren Extremitäten 
und zwar alle Muskeln gleichmässig hypertrophisch; ebenso an den 
oberen Extremitäten und an den Schultern ; selbst an den kleinen Hand- 
mnskeln Hypertrophie. Grobe Kraft relativ gering. Sehnen- 
reflexe sehr lebhaft. Normales psychisches Verhalten, intensiver Ge- 
schlechtstrieb. 

Bei mechanischer Reizung der Muskeln eine locale, mehrere 
Secunden nachdauernde Gontraction. — Die elektrische Er- 
regbarkeit zeigt keine qualitativen Veränderungen; in den Mus- 
keln erscheint sie eher etwas herabgesetzt. Jede Gontraction (faradisch 
oder galvanisch erzeugt) wird tetanisch und zeigt Nachdauer, 
sowohl bei directer wie bei indirecter Reizung. Anodenwirkung 
eher überwiegend. 

Ich halte dies für einen typischen Fall von T ho ms en 'scher 
Krankheit und finde es gar nicht recht verständlich, dass Rom. 
Vigouroux darin gleichzeitig eine Pseudohypertrophie der 
Muskeln sehen will. Ganz abgesehen von der grossen Unwahr- 
scheinlichkeit, dass zwei so weit verschiedene Krankheiten gleich- 
zeitig in denselben Muskeln vorkommen sollen, scheint mir auch 
in dem ganzen Krankheitsbild lediglich nichts für die sog. „Pseudo- 
hypertrophie^^ zu sprechen. Die Hypertrophie der Muskeln allein, 
die eigenthttmliche Gonsistenz derselben und die Unfähigkeit, sich 
rasch aus gebückter Stellung zu erheben, begründen denn doch 
diese Diagnose um so weniger, als diese Symptome ja gerade auch 



1) Rom. Yigouroux, Maladie de Thomsen et paralysie pseudohyper- 
troph. Arch. de Neurol. 1884. Vol. VIII. S. 273. 



16 Vorliegende Gasuistik. A) Typische Fälle. 

bei der T h o m s e n 'sehen Krankheit vorkommen. Ausserdem spre- 
chen gegen Pseudohypertrophie: die gleichmässige Hyper- 
trophie aller Mnskeln; das absolute Fehlen aller und jeder 
Atrophie, an den Oberschenkeln , Oberarmen, Schultern (bei 
einem 19 jährigen Menschen, der seit der frühesten Kindheit krank 
ist!); die fehlende Schwäche der Beine: Patient kann mehrere 
Stunden marschiren, von dem charakteristischen watschelnden oder 
,,steigenden" Gang ist nichts erwähnt; endlich die nachdauernde 
Contraction bei mechanischer, faradischer und galvanischer 
Beizung, die tonische Contraction bei willkürlichen Bewegungen 
— alles dies kommt bei der sog. Pseudohypertrophie einfach nicht 
vor! Ich kann demnach die Vigo uro ux 'sehe Ansicht über diesen 
Fall nur als eine entschieden irrthümliche ansehen und bin sicher, 
dass jeder Kenner der beiden Krankheitsformen mir darin bei- 
stimmen wird. 

19. Bernhardt 0* — 1 6 V2 jähriger junger Mensch. — Exqui- 
siteste Heredität; eine Reihe von blutsverwandten Ehen in der 
Familie: Eltern blutsverwandt; von 10 Kindern haben 2 die Krank- 
heit; eine Schwester des Vaters ebenso; ein Vetter des Vaters hat 

2 Kinder, die das Leiden haben, und einen Enkel, bei welchem es sich > 

ebenfalls zeigt. — Beginn in frühester Kindheit. Typisches Bild, t 

höherer Grad des Leidens (Hinstürzen bei Hindernissen u. s. w.). 
Untere und obere Extremitäten befallen; Andeutungen auch in den , 

Kau-, Gesichts-, Zungen- und selbst in den Augenmuskeln. — Ath- 
letische Muskulatur, nirgends Atrophie. — Sehnenreflexe lebhaft. ' 
Sensibilität u. s. w. normal. Intelligenz massig. — Bei elektrischer ^ 
Reizung deutliche Nachdauer der Contraction. 

20. Bernhardt (l. c). — ISjähriges Fräulein, Schwester des Vo- 
rigen. — Ausgesprochene Heredität. — Beginn in frühester 
Kindheit. — Leichterer Grad der Störung, auch an der Zunge. 
Obere Extremitäten ziemlich frei, ebenso Gesichts- und Kaumuskeln. 
Sehr kräftig entwickelte Muskeln. — Morgens beim Erwachen 
nicht steif. — Gymnastik erleichterte. 



1) M. Bernhardt, Beitr. zur Pathol. der sog. Thomsen'schen Krankheit. 
Centralbl. f. Nerrenheilk. 1885. No. 6. 
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B) Zweifelhafte, mehr oder weniger ähnliche Fälle« 

1. Seeligmiiller (i. c. Beobachtang 3). — 28 jähriger Verwalter. 

— Nichts von Heredität; ganz gesande Familie. — Angeblich 
plötzliches Entstehen vor 4 — 5 Jahren. Seitdem ziemlich das 
typische Bild: myotonische Bewegungsstörung; Besserung durch 
Bewegung und Wärme ; Morgens nach dem Aufstehen am biegsamsten. 

— Patellarreflexe lebhaft. — Die faradisohe Reizung der Mus- 
keln erzielt nachdauernde Contraction^ die mechanische Rei- 
zung nicht. 

Dieser Fall hat jedenfalls die grOsste Aehnlichkeit mit der 
Thomsen'schen Krankheit: die einzige Differenz ist nur das 
plötzliche Entstehen bei dem bereits Erwachsenen. 

2. Schönfeld 0- — 20jähriger Rekrut. — Nichts von Here- 
dität. — Beginn im 14. Lebensjahr nach einem HundebisS; mit 
sehr heftigem Schrecken. Darnach Schwäche und Steifheit der 
Beine; im Ganzen das typische Bild; angeblich nie Steifheit in 
den Armen. — Lästiges Hautjucken der Unterschenkel. — Objectiv 
lässt sich jedoch die Störung auch in den Armen nachweisen. — Pa- 
tellarreflexe normal. — Kein Fussklonus. -^ Nach längerer Ruhe be- 
stehen bei passiven Bewegungen deutliche Muskel Spannungen. 

— Die Bewegungen der Finger sind ebenfalls träge; ebenso die der 
Augen; die Sprache langsam und schleppend. 

Die mechanische und elektrische Erregbarkeit der Muskeln 
ist ganz normal. 

Auch in diesem Fall bietet das plötzliche Entstehen erst im 
14. Lebensjahre (nach einem heftigen Schreck) das einzige unter- 
scheidende Merkmal; dann das angebliche Fehlen vpn Verände- 
rungen der mechanischen nnd elektrischen Erregbarkeit. Da je- 
doch Patient angibt, dass er als Kind und später nicht habe tur- 
nen können und beim Spielen öfter habe innehalten müssen, 
scheint es mir nicht zweifelhaft, dass das Leiden schon vor jenem 
Schreck andeutungsweise vorhanden war und vielleicht durch 
diesen nur gesteigert wurde. Und da Schön feld selbst kein 



1) Schönfeld, Ein Fall von Thomsen'scher Krankheit. Berliner klin. 
Wochenschr. 1883. No. 27. 

Erb, Thomsen^sehe Ennicheit 2 



^* 



ll 



18 Yorliegende Gasoistik. 

biBsonderes Vertranen zu seiner elektrischen Untersuchung (wegen 
mangelhafter Apparate) äussert, sind doch vielleicht die typischen 
Anomalien vorhanden gewesen. Ich bin also geneigt, diesen Fall 
doch zu der echten, typischen Thomsen'schen Krankheit zu 
rechnen. 

3. Engel 0* "— 24 jähriger Mensch. — Schreckneurose (darch 
Blitzschlag) seit dem 17. Lebensjahr. Keine Heredität. — 
Hauptsymptome sind Anfälle von Reflexkrampf in den Beinen, 
jedesmal im Beginn des Gehens, mit Hinstürzen; nach einigen Bewe- 
gungs versuchen geht es dann besser. 

Dieser Fall gehört meines Erachtens nicht zur Thomsen- 
schen Krankheit, aus folgenden Gründen: weil das Leiden erst im 
17. Lebensjahr plötzlich entstanden ist; weil erhebliche Schwäche 
in den Beinen besteht ; weil die elektrisch ausgelösten Zuckungen 
viel stärker und schneller ablaufen als am Arm und dabei von 
tonischer Contraction und Nachdauer keine Rede ist ; weil die 
Arme ganz &ei sind ; weil der Muskelsinn gestört ist ; weil Fara- 
disation des Tibialis anticus Steifheit des ganzen Beins mit 
energischer Plantarflexion der Zehen auslöst; weil beim Versuch 
2U gehen wirkliche Krämpfe in den Beinen eintreten, durch welche 
.die Beine untereinander geschoben, die Zehen einwärts gekrümmt 
werden u. s. w. ; weil endlich bei passiven Bewegungen ein zu- 
nehmend stärkerer Widerstand eintritt. — Wenn also hier auch 
eine gewisse Aehnlichkeit des Hauptsymptoms mit der Thom- 
son 'sehen Krankheit vorhanden ist, so ist doch das Gesammtbild 
ein durchaus anderes. 

4. ViziolP). — 25jähriger Mann; seit 5 Jahren krank; keine 
Heredität; Ursache unbekannt. — Hauptsymptom ist eine gewisse 
Steifheit im Beginn der Bewegungen; Patient kann sehr viel 
gehen, aber nur unter der Bedingung, dass er nicht dazwischen ruht. 
Gang im Beginn unsicher, fast wie atactisch. Muskeln gut ent- 
wickelt, leicht hypertrophisch. Sehnenreflexe gesteigert. In 



1) Engel, A case of Thomsen^s disease, a form of paresis of motion 
accompanied by muscolar hypertrophy. Philad. med. Tim. 1883. No. 412. Sept. 8. 
(Ref. in MendePs Neorol. Gentralbl. 1883. No. 22.) 

2) Yizioli, Dne casl di rigiditä muscolare con lieve ipertrofia. Giorn. 
di Neuropatolog. 1882. I. p. 14u. 77. 
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den gerade betroffnen Muskeln bestehen leichte Spannungen bei passi- 
ven Bewegungen. Die elektrische Untersuchung zeigt beim gal- 
vanischen Strom nichts Abnormes; bei faradischer Reizung Nach* 
dauer von einigen Secunden. 

Der Fall hat ja unzweifelhaft viel Aehnlichkeit mit der Thom- 
sen'schen Krankheit; ich möchte aber nach den diarüber vor- 
liegende Angaben nicht sicher entscheiden, ob er wirklich dazu 
gehört. 

5. Vizioli (1. c). — 42jähriger Mann. — Nichts von Here- 
dität. — Seit 20 Jahren krank. Gehen erschwert, besonders im 
Anfang; dazwischen oft Contracturen und Steifheit; rasches Ermüden. 
Muskeln gut entwickelt. Gesichtsschwindel; Schmerzen und halb- 
seitige Sensibilitätsstörung; Schwäche des rechten Beins. — Allmäh- 
liche Zunahme der Symptome. 

Der Fall ist ungenau beschrieben ; genauere objective Unter- 
suchung fehlt 9 besonders auch die elektrische Prüfung; gehört 
höchst wahrscheinlich nicht hierher. 

6. RotheO* — Einjährig-Freiwilliger. — Hereditäre Anlage. 
Leidet seit frühester Jugend an spontan oder auf geringe Veran- 
lassung auftretenden, krampfhaften Znsammenziehungen des Gesichts 
und der Hände, verbunden mit lähmungsartiger Schwäche der 
Rumpf- und Beinmuskeln. Bekommt insitzenderStellung das Ge* 
fühl von Schwäche in der untern Körperhälfte; deutliche Parese 
derselben; keine Muskelspannungen. Herabsetzung der Tastem- 
pfindung. Kann nach 1/2 Stunde nicht mehr vom Stuhl aufstehen; 
kann nicht gehen ohne Unterstützung, -r- Hartwerden irgend eines 
Muskels war nicht nachweisbar. IV2 Stunden dauerndes Steifsitzen, 
dann wieder bessere Beweglichkeit. — Leichte ähnliche Erscheinungen 
in der linken Hand. Erst nach einigen Stunden ist Patient wieder im 
Stande, von seinen Gliedern jeden gewollten Gebrauch zu machen. 

Diese Schilderung zeigt zur Evidenz, dass es sich absolut 
nicht um einen Fall von Thomsen 'scher Krankheit handelt; 
sondern um Anfälle, die im Sitzen eintreten und in einer läh- 
mungsartigen Schwäche und Steifheit der unteren Körperhälfte 



1) Statistischer Sanitätsbericht über die Egl. Preuss. Armee u. s. w. für 
1879/81. Berlin 1882. S.51. 
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bestehen, stnndenlang danem, ohne Hartwerden der Muskeln lus. w. 
So interessant der Fall an sich sein mag, so gehört er doch jeden- 
falls nicht zu unserer Krankheit. 

7. MÖbiusO- — 21 jähriger Student. — Der Vater litt an der- 
selben AffectioD. — Beginn in frühester Kindheit. — Nach Er- 
müdung eine gewisse Starre und Steifheit der Beine, ,,WadeDkrampf'; 
mit unangenehmen Empfindungen. Dauert einige Tage an. — Ist viel 
häufiger geworden, seit Patient beim Militär ist ; hat sich seitdem auch 
auf die Arme erstreckt, was früher nie vorkam. Keine Muskel- 
hypertrophie. „Lässt man den Kranken im Sitzen das Bein aus- 
strecken, so tritt nach kurzer Zeit ein Tetanus des gesammten 
Beines ein, welches er nicht sofort wieder beugen kann.^' Mecha- 
nische Erregbarkeit der Muskeln nicht erhöht. Muskeln nicht hart, 
etwas druckempfindlich. — Keine Muskelspannungen bei passiven Be- 
wegungen ; „streckte man aber brüsk das Bein, so gerieth dasselbe in 
Tetanus.^' — Elektrische Erregbarkeit der Nerven normal. — Bei stär- 
keren faradischen Strömen aber ein Tetanus, wie bei brüsken 
willkürlichen Bewegungen, aber nicht auf die direct erregten Nerven 
resp. Muskeln beschränkt. — Sensibilität und Reflexe ganz normal. 

Ein Fall, der offenbar nicht genau hierher gehört, wegen des 
Auftretens erst bei Ermüdung und nicht gerade nach längerer 
Buhe, wegen der vorwiegenden Localisation auf die Beine, wegen 
des Verhaltens bei mechanischer und elektrischer Beizung. Auch 
scheint die Störung mehr eine ausgesprochen krampfhafte gewesen 
zu sein. 

8. P. Marie ^). — 3 1 jähriger Handlnngsreisender. — Eine Schwe- 
ster leidet ähnlich (und an epileptischen Anfällen?); Vater hat starke 
Migräne. Mutter phthisisch. — Beginn in frühester Kindheit. — 
Ziemlich typisches Bild der Bewegungsstörung, aber nur in den 
Beinen und ausserdem complicirt mit rechtseitigen hemiplegischen 
Krämpfen (von der Steifigkeit wohl unterschieden!), mit tetani- 
scher Starre und einzelnen Zuckungen in Arm, Bein und Gesicht, ohne 
Bewusstseinsverlust — durchaus an partielle Epilepsie erinnernd. — 
Steifigkeit Morgens am stärksten ; obereExtremitäten, Zunge, Ge- 



1) P. J. Möbius, lieber die Thomsen'sche Krankheit. Schmidt's Jahr- 
bücher. Bd. 198. Heft 3. 1883. 

2) P.Marie, Gontribut. ä Thistoire de la malad, de Thomsen. Rev. de 
M^dec. 1883. Dec. 
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sichte- y Kau- und Ängenmnskeln unbetheiligt. Mnacalatür sehr 
massig entwickelt (Oberarm »»24 cm). — Patellarreflex etwas erhöht, 
besonders rechts. — Bizarres psychisches Verhalten, grosse Unrnhe, 
Selbstmordgedanken, Schwindel. — Elektrisches Verhalten nor- 
mal. (R. Vigouroux.). 

Dies ist offenbar kein reiner Fall: es handelt sich entweder 
nm eine Gomplication von Thomsen'scher Krankheit mit Epi- 
lepsie oder vielleicht nm eine Himaffection mit symptomatischer 
Epilepsie und symptomatischer Myotonie der unteren Extremitäten 
(ähnlich wie bei der Schwester). 

9. Knud Pontoppidan (l. c. Beob. 5.). Geisteskranker. Hyper- 
trophie der Muskeln an den untern Extremitäten. Störung der Inten- 
tion gewisser Bewegungen. Genaueres aus dem Referat 1. c. nicht zu 
ersehen. 

10. Eulenburg^) veröffentlichte unter dem Namen ,,Hypertonia mus 
culorum hypertrophica" einen Fall, welcher „offenbar'^ in wesentlichen 
Zügen an die Thomsen'sche Krankheit erinnern soll, obgleich der Autor 
selbst schon einige sehr wesentliche Differenzpunkte anführt. Ich bin 
der Meinung, dass dieser Krankheitsfall nicht das Mindeste mit der 
Thomsen'schen Krankheit zu thun hat, und befinde mich dabei in Ueber- 
einstimmung mit Bernhardt 2) und WestphaP), welche ihrerseits 
ebenfalls gegen die Darstellung und Auffassung Eulenburg's Protest 
eingelegt haben. 

11. Deligny^). — 25 jähriger Mann. — Vater ähnlich erkrankt. 
— Seit der frühesten Kindheit treten täglich mehrfach bei be- 
liebigen Bewegungen Contracturen in den gerade bewegten Muskel- 
gebieten auf; dieselben sind schmerzlos. — Seit dem 10. Lebensjahr 
auch zeitweilig unter heftigen Schmerzen Contracturen der Glie- 
der, zunächst in den gerade zufällig bewegten Muskeln, dann fort- 
schreitend in andern. Solche heftige „Krisen^' traten 4 — 5 mal im 
Jahre auf und setzten sich aus einer grösseren Reihe von Anfällen 
innerhalb 12—48 Stunden zusammen. — Elektrische Erregbar- 



1) A. Eulenburg, Ein Fall von Hypertonia musculorum pseudobyper- 
trophica. MendePs Neurol. Gentralbl. 1884. No. 17. 

2) Mendel*B Neurol. Gentralbl. 1883. S. 92. 

3) Ibid. 1885. S. 191. 

4) Deligny, Observation d'un cas de maladie de Thomsen. Union mäd. 
1S85. No. 5. 



■■ IfJ ' I" 



1 




J 



22 Vorliegende Casoistik. 

keit ist erhalten, aber sofort erfolgen anf den elektrischen Reiz 
allgemeine Contractnren. Patellarreflex erhalten, Sensibilität intact. 

Ich bin mit Bernhardt darin einverstanden, dass die Zu- 
sammengehörigkeit anch dieses Falles mit der Thomsen'schen 
Krankheit mehr als zweifelhaft ist. 

€) Fälle anderer Art, welche n. a. auch das Symptom der 
„myotonischen^^ StSrang der Muskeln zeigen. 

Hier wären wohl zunächst die beiden vielcitirten Beobach- 
tungen von Benedikt^) anzuführen, die aber beide mit der 
Thomsen'schen Krankheit sicher nichts zu thun haben. 

Der eine von den Benedikt 'sehen Kranken (1. o. Beob. 88: 
Ehrenzweig) bietet wohl das Symptom der myotonischen Mnskelspan- 
nnngen zum Theil dar. Sein Leiden hat sich erst im 27. Lebensjahr 
plötzlich entwickelt und besteht in einer mit Steifigkeit complicirten 
Mattigkeit y die sich spontan mehrmals am Tage steigert. Die Sache 
wird durch fortgesetzte Bewegungen nicht besser^ tritt vielmehr gerade 
nach Bewegungen erst deutlich hervor und es betriflft die Spannung 
auch die nicht gerade activ bewegten Mnskeln. — Bei passiven Be- 
wegungen besteht energischer Widerstand ; auch Andeutungen von fiexi- 
bilitas cerea sind vorhanden. Die elektrische Erregbarkeit erschien 
nicht wesentlich geändert. 

Der andere Kranke (Beob. 86: Thalheim) gehört noch weniger 
hierher (Tremor der obern und untern Extremitäten, allgemeine Mus- 
kelspannung mit starker passiver Bewegungshemmung , Zunge schief 
nach rechts, Gesichtsmuskeln beiderseits insufficient, Anfälle von Schwin- 
del bis zur Bewusstlosigkeit und zum Verlust der Sprache, Entwick- 
lung nach einem ,,Eopffieber'') — bietet aber eine der myotonischen 
ähnliche Bewegungsstörung eigentlich noch deutlicher dar als der vorige 
Fall : active Bewegungen durch Muskelspannung erschwert, Freierwer- 
den derselben durch angestrengte Bewegungen z. B. Ringen. Im Uebri- 
gen aber handelte es sich wohl um ein schweres cerebrales Leiden. 

Ich selbst habe gelegentlich der Schilderung der Thomson - 
sehen Krankheit in meinen „Bückenmarkskrankheiten^^ (L c. S. 820) 
eines Falles erwähnt, der das Symptom der myotonischen Be- 



1) M. Benedikt, Elektrotherapie. Wien 1868. S. 136 a. 137. 
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wegnDgsstörang in deutlicher Weise darbot, aber wegen einer in 
Entwicklung begriffenen schwereren centralen Erkrankung in meine 
Behandlung kam. Ich gebe hier noch einige Notizen über die- 
sen Fall. 

Adam Eckel, 21 Jahr, Küfer, beobachtet vom Jani 1877 bis 
Juli 1878, gibt an, dass er von Jagend anf durch Steifheit und 
Ungelenkigkeit vielfach den Spott seiner Kameraden erregt habe; 
er habe eine krampfartige Steifheit der Glieder gefühlt, so- 
bald er dieselben rasch habe gebrauchen wollen, besonders dann, wenn 
er sich beobachtet wusste und in der Kälte; wenn er mit den Händen 
einen dünnen Gegenstand fest angefasst habe, habe er ihn nicht sogleich 
wieder loslassen können u. s. w. — War er aber einmal im Gang, so 
erfolgten die Bewegungen viel leichter. 

Frühjahr 1877 Sehschwäche im linken Auge; später Kopf- 
schmerz und Schwindel; manchmal Ohrensausen rechts; dann 
Schwäche in den Beineu, besonders rechts; krampfhafte Spannung 
in denselben; ähnliches auch in den Armen. — Unsicherer Gang, 
deutliches Schwanken beim Augenschluss, Steigerung der 
Sehnenreflexe (Fassklonns), keine erheblichen Mnskelspannungen. 
Sensibilität und Hautreflexe ungestört. Finger steif und unbeholfen; 
deutliches Intentionszittern in den Armen. Sprache etwas 
langsam und schwerfllllig. Sehschärfe rechts wenig, links 
stark herabgesetzt; links leichte Farbensinnstörung; rechts ange- 
deutete, links deutliche atrophische Verfärbung der Papille. Mus« 
kein ausserordentlich stark entwickelt; die elektrische 
Erregbarkeit der Nerven zeigte keine auffallenden Anomalien. — 
Patient wurde längere Zeit — mit grossen Unterbrechungen — behan- 
delt; es trat langsame Verschlimmerung ein; es gesellten sich at ac- 
tische Erscheinungen hinzu, der linksseitige Patellarre- 
flex erlosch, das Intentionszittern wurde stärker u. s.w. — 
Seit dem Jahre 1878 habe ich von dem Kranken nichts weiter gehört. 

So weit sich das nachträglich benrtheilen lässt, hat es sich 
in diesem Fall doch wahrscheinlich ursprünglich umThomsen- 
sche Krankheit gehandelt und erst später ist (als zufällige Gom- 
plication?) ein ernsteres Centralleiden , wahrscheinlich multiple 
Sclerose hinzugetreten. Bei den mancherlei Lücken, welche die 
Krankheitsgeschichte bietet, ist das jetzt eben nicht mehr mit 
Sicherheit zu entscheiden. 
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Kahler und Pick^ haben vor einiger Zeit zwei Fälle von 
spinalen Erkrankungen pablieirt,, in welchen sie ein vereinzeltes 
Symptom der Thomsen'schen Krankheit, die Nachdauer der Gon- 
traction bei faradischer Beiznng der Muskeln, constatirt zu haben 
glauben. Im 1. Fall (Gross, Muskelatrophie, wahrscheinlich spi- 
nalen Ursprungs) fand sich keine myotonische Bewegungsstörung 
vor, sondern nur die Thatsache, dass in den Adductoren und der 
Wade des gesunden linken Beins bei kurzer faradischer Beizung 
eine krampfhafte tetanische Contraction des Muskels bis 15 Se- 
cunden nach dem Aufhören des Stromes bestehen bleibt und dass 
bei schwächeren faradischen Strömen und bei mechanischer Beizung 
ein localer Muskelwulst auftritt. — Im 2. Fall (Nejepsa, trauma- 
tische Paraplegie, Gompressionsmyelitis?) erzeugt starke faradische 
Beizung nur in den Wadenmuskeln eine äusserst schmerz- 
hafte tetanische Oontraction derselben, durchaus dem Bilde eines 
gewöhnlichen Wadenkrampfs gleichend; die Muskeln werden brett- 
hart und es dauert eine Minute, bis sich die langsam abklingende 
Contraction ganz verloren hat. Von myotonischer Bewegungs- 
störung keine Spur. 

Es scheint den Autoren dieser Beobachtungen unbekannt ge- 
wesen zu sein, dass es sich bei ihrem Fund um eine ganz ge- 
wöhnliche Erscheinung handelt, welche wohl Jedem, der sich viel 
mit elektrischen Untersuchungen beschäftigt, sowohl bei Gesunden, 
besonders bei etwas reizbaren Personen, als auch bei Kranken, 
z. B. bei progressiver Muskelatrophie , Bleilähmung u. s. w. vor- 
gekommen sein wird. Bei Beizung mit etwas zu starken fara- 
dischen Strömen tritt eine krampfhafte, deutlich schmerz- 
hafte, harte Contraction der Muskeln ein, welche offenbar nichts 
anderes ist, als ein richtiger Crampus, wie jeder Wadenkrampf. 
Man sieht diese Erscheinung besonders oft in dem Gastrocnemius, 
im Vastus internus, wohl auch in den Adductoren und an den 
oberen Extremitäten in den Flexoren am Vorderarm ^), — Sie hat 
mit der elektrischen Beaction bei der Thomsen'schen Krankheit 



1) 0. Kahler und A. Pick, Ein seltenes Symptom spinaler Erkrankong. 
Arch. f. Psych, u. Nerv. Bd. X. S. 340. 1880. 

2) Vgl. Erb, Handb. d. Elektrotherapie. 2. Aufl. Leipzig 1886. S. 179. 
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gar nichts zu thun and unterscheidet sich von derselben durch 
die pralle Härte und besonders durch die Schmerzhaftigkeit der 
Gontraction, durch das entschieden „Krampf hafte'' derselben ; femer 
dadurch, dass sie nur bei faradischer Heizung auftritt u. s. w. 
Wäre es Kahler und Pick mOglich gewesen, einen Fall von 
wirklicher Thomsen 'scher Krankheit zu untersuchen, so würden 
sie wohl auch die Identität der von ihnen gefundenen Reactions- 
form mit der Thomson 'sehen schwerlich behauptet haben. Die 
beiden Beobachtungen haben somit die ihnen von Kahler und 
Pick beigelegte Bedeutung keineswegs. 

Das Resultat dieser Zusammenstellung der bisher beschrie- 
benen Fälle von Thomson 'scher Krankheit ist — ■ soweit es 
wenigstens die unzweifelhaft typischen Fälle betrifft, deren bislang, 
seit Thomsen's Publication, nicht mehr als 20 bekannt geworden 
sind — nun vor allen Dingen dies: dass in allen diesen Fällen 
die vorhandene Störung der willkürlichen Bewegungen (die myo- 
tonische Störung der Muskeln) in ziemlich vollkommener Gleich- 
mässigkeit und Uebereinstimmung beschrieben wird; es ist das 
eine durchaus charakteristische und in allen einigermaassen ent- 
wickelten Fällen unverkennbare Störung. Ebenso wird in fast 
allen Fällen die mächtige Entwicklung der Muskulatur betont, es 
werden die das Leiden steigernden oder vermindernden Einflüsse 
in gleichmässiger Weise hervorgehoben. Weiterhin besteht voll- 
kommene Uebereinstimmung über die Entwicklung der Krank- 
heit in der frühesten Kindheit und über die Wichtigkeit heredi- 
tärer Einflüsse, welche in einer grossen Anzahl von Fällen hervor- 
treten. 

Dagegen sind die Ergebnisse der objectiven Untersuchung 
in vielen Fällen noch recht dürftig; aber immerhin besteht da, 
wo überhaupt brauchbare Angaben vorhanden sind, doch eine ge- 
wisse Uebereinstimmung zwischen denselben und aus mancherlei 
Andeutungen über die Befunde lässt sich oft entnehmen ,. dass 
eine eingehendere und ausgedehntere Untersuchung die charakte- 
ristischen Befunde zu Tage gefördert haben würde. 

In Bezug auf die mechanische Erregbarkeit der mo- 
torischen Nerven fehlen alle Angaben. Ueber diejenige der 
Muskeln wird dagegen zumeist berichtet, dass dieselbe vorhan- 
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den war und selbst gesteigert erschien, und besonders, dass sich 
eine lange Nachdauer der mechanisch erzengten Contraction fand ; 
femer, dass sich die Reizwirkung häufig nur auf den Ort der 
Beizung beschränkte (Fälle A: 2. 4. 8. 9. 10. 11. 12. 13. 16. 18.). 
In mehreren Fällen aber wird die Steigerung der mechanischen 
Erregbarkeit geradezu vermisst (A: 6. 14.). 

In Bezug auf die elektrische Erregbarkeit enthalten 
viele Beobachtungen leider nur ungenügende, meist allzu summa- 
rische «Angaben. Nerv und Muskel werden — mit wenig Aus- 
nahmen — nicht scharf voneinander getrennt Häufig wird ge- 
sagt, dass die elektrische Erregbarkeit der Nerven und Mus- 
keln ganz normal gewesen sei (A: 1. 2. 3. 4. 6. 11. 12. 15. 18.); 
wer öfter solche Angaben nachzuprtlfen Grelegenheit hatte, weiss, 
wie viel Vertrauen dieselben oft verdienen; überdies wird in 
vielen Fällen dann nachträglich noch von allerlei Anomalien be- 
richtet. 

Die faradische Erregbarkeit wird wiederholt als normal 
angegeben, dabei aber wieder sehr häufig von langer Nachdauer 
der Gontractionen berichtet, sowohl bei directer als bei indirecter 
Eeizung (z. B. A: 2. 6. 16. 18. 19.). — Mit einzelnen Oeflfnungs- 
schlägen scheint bisher niemals untersucht zu sein. 

Von der galvanischen Erregbarkeit werden allerlei 
mehr oder weniger beträchtliche Anomalien berichtet: an den 
Nerven soll dieselbe, wenn das überhaupt speciell erwähnt wird, 
meistens normal gewesen sein; in einem Falle wird gesagt, dass 
die galvanische Erregbarkeit nicht erhöht gewesen sei, dass 
EaSTe spät auftrat und AnOTe nicht zu erzielen war (Fall A: 2.); 
in 2 Fällen (A: 5 und 10.) soll, die galvanische (und faradische) 
Erregbarkeit herabgesetzt gewesen sein; in einigen Fällen wird 
auch von unbedeutenden qualitativen Anomalien berichtet (Fall 10 
und 11.). 

An den Muskeln wird eigentliche Zuckungsträgheit fast nie 
besonders erwähnt, wohl aber häufig von tetanischer Contraction 
und besonders von Nachdauer derselben berichtet ; doch ist nicht 
immer zu ersehen, ob dabei nicht gleichzeitig von dem faradischen 
Strom gesprochen wird (Fälle A: 2. 3. 4. 6. 8. 9. 10—14. 18. 19.); 
auch die überwiegende Beizwirkung der Anode wird mehrfach 
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hervorgehoben (Fall 10 und 18.). Von Untersuchung mit labilen 
Strömen ist niemals die Bede. 

,,Undulirende^' Contractionen sind in 2 Fällen (A: 4 nnd 7) 
gesehen, das eine Mal bei faradischer Reizung; doch sind sie 
weder genauer beschrieben, noch eingehender studirt worden ; von 
einer so typischen Erzeugung der rhythmischen Gontractionswellen, 
wie ich sie in meinen Fällen beschreiben werde, ist keine Bede, 
obgleich ja den Beobachtern ohne Zweifel das nämliche Phänomen 
Torlag. 

Das Gesammtresultat der bisherigen objectiven Untersuchungen 
ist also, dass von den charakteristischen Erscheinungen (ausser 
der myotonischen Störung der willkürlichen Bewegungen) an den 
Nerven und Muskeln nicht viel constatirt wurde, ausser der teta- 
nischen Form und der Nachdauer der mechanisch oder elektrisch 
erzeugten Contractionen ; ausserdem hier und da die undulirenden 
Contractionen. Aber alles dies ist durchaus nicht in allen Fällen 
festgestellt. Das Ergebniss ist also im Ganzen noch wenig be- 
friedigend und jedenfalls noch nicht mit Sicherheit diagnostisch 
verwerthbar. 

Wie wenig vielmehr die Sache in ihrem charakteristischen 
Wesen und ihrer diagnostischen, oder geradezu pathognostischen 
Bedeutung erkannt war, zeigt die Darstellung der elektrischen 
Erregbarkeitsverhältnisse in der i. J. 1884 erschienenen „Elektro- 
therapie^^ von Bernhardt (S. 391), welche damit beginnt, dass 
„die elektrische Erregbarkeit der Nerven und Muskeln für beide 
Stromesarten normal sei''; nur die Nachdauer der elektrischen 
Contractionswülste und die unruhigen Undulationen bei längerer 
Stromeinwirkung werden dann noch erwähnt Von dem differenten 
Verhalten der Nerven und Muskeln, von der Trägheit der Con- 
tractionen , von dem Verhalten gegen einzelne Oeffnungsschläge 
und gegen labile galvanische Ströme, von den rhythmischen Wellen- 
bewegungen u. 8. w. ist keine Bede. Jedenfalls war die reiche 
Fülle und die Gesetzmässigkeit der Erscheinungen nicht erkannt, 
wie sie sich in meinen unten folgenden Beobachtungen heraus- 
gestellt hat. Und doch war ein grosser Theil der einzelnen Er- 
scheinungen schon von früheren Beobachtern (zuerst und am voll- 
ständigsten schon von Seeligmüller) festgestellt worden. 
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28 Resultate der vorliegenden anatomischen Untersuchungen. 

Noch viel dürftiger aber ist das Resultat der bisherigen ana- 
tomischen Untersuchung. Dieselbe ist bereits in fünf Fällen 
gemacht worden, an excidirten oder mit der Harpune entnommenen 
Muskelstückchen aus dem Biceps brachii, Biceps femoris, Vastus 
externus und Gastrocnemius ; zuerst vonPonfick bei dem Sohne 
des Dr. Thomsen, dann von Petrone (Fall 7), von Jacusiel 
Grawitz (in dem von Bernhardt zuerst beschriebenen Fall 4), 
von Bieder (Fall 13) und von Enud Pontoppidan (Fall 16). 
Das Resultat dieser Untersuchungen ist einfach: es findet sich 
nichts Abnormes; nurPonfick spricht von ^^grossen, breiten 
Primitivbttndeln", Ried er von „etwas breiter Fibrillenfaserung" ; 
der letztere Beobachter hat auch die Nervenendigungen in den 
Muskeln normal gefunden. Jedenfalls bieten diese durchweg nega- 
tiven Untersuchungsergebnisse für ein genaueres Verständniss oder 
fUr die theoretische Deutung der Thomsen'schen Krankheit noch 
gar keine Anhaltspunkte. 

Es bot sich somit noch Raum genug fär weitere, eingehendere 
Untersuchungen dieser interessanten Erankheitsform ; dieselben 
wurden von mir gemacht in den folgenden beiden Fällen, über 
welche ich bereits auf der Badener Neurologenversammlung am 
13. Juni 1885^) Mittheilung gemacht und deren bemerkenswerthe 
und wichtige Ergebnisse ich bereits in ihren Hauptzügen vorläufig 
bekannt gegeben habe.^) In Baden-Baden sowohl wie auch später 
auf der Naturforscherversammlung in Strassburg^) habe ich Ge- 
legenheit genommen, die mikroskopischen Muskelpräparate von 
einem dieser beiden Fälle, und noch von einem weiteren, zufällig 
aufgefundenen Falle, zu demonstriren ; ich werde unten ausführ- 
lich darüber zu berichten haben. 

Nachdem aber diese meine Publicationen bereits erfolgt 
waren, sind noch einige Fälle beschrieben worden, deren Resumö 
ich hier noch kurz geben will, im Anschluss an die vorstehende 
Zusammenstellung. Sie gehören sämmtlich der ersten Gruppe 
(A) an. 



1) 8. Berl. klin. Wochenschr. 1 885. No. 29. 

2) Mendel's Neurol. Centralbl. 1885. No. 13 (1. Juli). 

3) Tagebl. der 58. Versammlung u. s. w. S. 508. 1885. 
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21. A. PItres et L DallidetO* — 2 5 jähriger Fabrikant. — He- 
redität: Die Matter litt vielleicht in ihrer Jagend an der Krank- 
heit; ein Brader leidet noch daran, eine jüngere Schwester hat bis za 
ihrem 16. Lebensjahr ähnliche Symptome g^abt, die allmählich wieder 
schwanden. — Beginn in frühester Kindheit; vom 22. Jahre an 
rascheres Fortschreiten. — Typisches Bild der Affection, mas- 
siger Grad des Leidens; Betheiligang der Gesichtsmaskeln ; dagegen 
Zange y Angenmaskeln , Sprache frei. Verschlimmerang darch Kälte, 
Verlegenheit; Gemüthsbewegangen. AthletisoheEntwicklangder 
Maskalatar (Oberarm 31 cm, Oberschenkel 58 cm, Wade 40 cm); 
dem gegenüber die grobe Kraft verhältnissmässig gering 
(Dynamom. in der Hand nar 26 — 29 Kilo). Consistenz der rahenden 
Maskeln normal, elastisch; der contrahirten hart, wie Holz, mit knol- 
ligen and eckigen Contaren. — Keine Muskelspannangen bei passiven 
Bewegnngen. — Lordose der Lendenwirbelsäale. 

. Die galvanische and faradische Erregbarkeit der Mas- 
keln soll normal gewesen sein. (Die Nerven sind nicht besonders 
antersacht). Doch warde bei faradischer Reizung der Maskeln — 
ebenso wie bei energischer willkürlicher Action derselben — eine 
Nachdaaer der Contraction (verlangsamte Erschlaffang) constatirt, 
die jedoch aasblieb, wenn derselbe Maskel vorher schon wiederholt 
zar Contraction angeregt worden war. Mechanische Erregbarkeit nicht 
erwähnt. Sensibilität, Patellarreflexe , Haatreflexe, Sphincteren, tro- 
phische Verhältnisse, innere Organe, Intelligenz a. s. w. darchaas normal. 
— Patient verheimlicht sein Leiden nach Möglichkeit. 

22 — 25. A. Eulenburg and Melchert^). — Vier Geschwister, an 
Thomsen 'scher Krankheit leidend. Eltern derselben frei von dem 
Leiden. Sechs Kinder, davon zwei frei, aber mit Zahnkrämpfen, Mi- 
gräne and Angstanfällen behaftet. 

22. Wilhelm K . . . ., 22 jähriger Zahntechniker. In der Denti- 
tionszeit öfter Zackangen, in der Schalzeit Kopfschmerzen. — Beginn 
in früher Kindheit (im 7. Jahre schön deatlich); Verschlimmerang 
zar Pabertätszeit. — Typisches Bild der willkürlichen Bewegungs- 
störang; höherer Grad des Leidens; Verbreitang über den gan- 
zen Körper, Betheiligang der Gesichts-, Kaa-, Zangen- and selbst der 



1) A.Pitres et L. Dallidet, Une Observation deMaladie de Thomsen. 
Arch. de Nearol. X. p. 201. Sept. 1885. 

2) A. Eulenburg und Melchert, Thomsen'sche Krankheit bei 4 Gre- 
schwistem. Berl. klin. Wochenschr. 1885. No. 38. 
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AagenrnnskelD. VerschlimtDeruDg darch kalte BädeT, Hangern/ depri- 
mirende Gemüthsbewegungen. Stark entwickelte Muskulatur. 
Patellarreflex beiderseits schwach; Hantreflexe vorhanden. 

Mechanische Erregbarkeit der Muskeln gesteigert, träge 
Contraction mit etwas Nachdauer. — Bei faradischer. Reizung 
an den untern Extremitäten keine deutliche Nachdauer, öfter aber os- 
cillirendC; vibratorische Zuckungen. — Bei galvanischer Reizung 
der Muskeln Ka SZ >> An SZ ; Zuckung langsam und träge ; Nach- 
dauer von 2 — 5". — Vom Nerven aus Zuckungen blitzartig, ohne 
Nachdauer. 

23. Georg K . . . ., 21 jähriger Barbier. — In der Dentitionszeit 
Zuckungen; als Kind Kopfschmerz mit Erbrechen. — Spuren des 
Leidens schon in der Schule; Deutlicherwerdeu mit der 
Pubertät. — Typisches Bild, höherer Grad des Leidens. Ver- 
schlimmerung durch kalte Bäder. — Athletische Entwicklung 
der Muskulatur. — Mechanische Erregbarkeit der Muskeln 
erhöht, mit Nachdauer. — Faradische und galvanische Erregbarkeit 
der Nerven normal; — galvanische Erregbarkeit der Mus- 
keln gesteigert, KaSZ^AnSZ: träges Anschwellen und Nach- 
dauer der Zuckung; öfters verlängerte Latenz; öfters Zittern und 
Oscillationen der Muskeln. — Patellarreflex beiderseits deutlich ; Haut- 
reflexe schwach. 

24. Carl K,..., 14 jähriger Barbierlehrling. — Während der 
Dentition Neigung zu Zuckungen; als Kind häufig Kopfschmerz mit 
Erbrechen. Beginn in der Kindheit, deutlich vom 12. Jahre an, 
allmählich schlimmer. — Typisches Bild, leichterer Grad des Lei- 
dens; Zunge betheiligt, Augen- und Kaumuskeln nicht. — Muskulatur 
gut entwickelt. — Patellarreflex besonders rechts schwach ; Hautreflexe 
lebhaft. 

Mechanische Erregbarkelt der Muskeln erhöht; Nachdauer. 
Bei faradischer Reizung Neigung zu osclllirender Zuckung, aber 
keine Nachdauer; bei galvanischer Reizung keine deutliche Ano- 
malie. 

25. Louise K • . . ., 29jährige Frau. — Während der Dentition 
Neigung zu Zuckungen. — Das Leiden in der Kindheit wenig hervor- 
tretend, deutlich erst während und nach der Pubertät. — Typisches 
Bild des Leidens in fast der gesammten Körpermuskulatur; geringerer 
Grad desselben. — Patellarreflex beiderseits ziemlich normal, Haut- 
reflexe deutlich. 
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Die mechanische und elektrische Erregbarkeit verhalten sich im 
Wesentlichen ebenso wie bei den Brüdern; die Anomalien derselben 
sind nicht sehr ausgesprochen. 

Nun folgt noch eine allemeueste Beobachtung von Georg 
F i s c h 6 r > ebenfalls einen typischen Fall betreffend. Da es 
mir durch das überaus freundliche Entgegenkommen von Herrn 
Dr. Fischer vergOnnt war, diesen Fall auf meiner Klinik einige 
Zeit zu beobachten und genauer zu untersuchen, werde ich den- 
selben unten ausführlich mittheilen im Anschluss an meine beiden 
ersten Beobachtungen, mit welchen er vollkommene Ueberein- 
Stimmung zeigt. Ich lasse nun zunächst meine eigenen Beobach- 
tungen folgen. 



1) Georg Fischer, Ein Fall von Thomsen*scher Krankheit. Mendel' s 
Neurol. CentralbL 1886. No. 4 (15. Febr.). 
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Eigene Beobachtungen. 



Beobachtung I. Friedrich Werle, 14 Jahr alt^ Küferssohn von 
Kaiserslantern. 

In der Familie leidet nur ein älterer Bruder (s. u.) an der- 
selben Krankheit; sonst ist in derselben, sowohl von Vaters, wie 
von der Mutter Seite kein ähnlicher Fall vorgekommen. Drei Schwe- 
stern von 17, 12 und 10 Jahren, sowie ein kleinerer Bruder von 
6 Jahren sind vollkommen frei von dem Leiden, frisch und gesund. 
Vater gesund und kräftig, nicht Potator; die Mutter ist vielfach lei- 
dend (ünterleibsbeschwerden). Als einziges ätiologisches Moment werden 
von den Eltern Gemüthsbewegungen (Schrecken, Angst, Sorgen 
u. s. w.) beschuldigt, welche die Mutter während der Schwangerschaft 
erfahren hat und die in ähnlicher Weise auch während der Schwanger- 
schaft mit dem älteren kranken Bruder (s. u.) eingewirkt hatten. Unser 
Patient ist am 25. November 1870 geboren; sein Vater war etwa 
Mitte Juni 1870 (also im 4. — 5. Schwangerschaftsmonat) zu Landwehr- 
übungen einberufen worden, kurz darauf brach der Krieg aus und er 
kehrte erst im April 1871 zurück; während dieser ganzen Zeit hat 
die Frau viel Aufregungen und Sorgen gehabt. 

Das Leiden wurde an dem Knaben von frühester Jugend 
an bemerkt; er selbst erinnert sich desselben schon aus dem 7. Lebens- 
jahre, wo er in der Schule für den Lehrer etwas aufheben wollte, 
aber nur langsam und beschwerlich wieder in die Höhe kam. 

Was an dem Knaben stetig beobachtet wurde, war eine sehr 
grosse Steifigkeit der Glieder bei allen Bewegungen, welche 
nach längerer Ruhe ausgeführt werden sollten. Die Steifigkeit 
nimmt bei den ersten activen Bewegungen noch zu, vermindert sich 
dann aber bald und verschwindet, so dass ein freier Gebranch der 
Glieder möglich ist. Bei Fortsetzung der Bewegungen ver- 
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halten sich dieselben dann ganz normal und erst; nachdem 
eine Panse in denselben eingetreten^ ist bei ihrem Wiederbeginn auch 
die Steifigkeit wieder da. — Diese Erscheinung soll sich hei nahezu 
allen willkflrlichen Bewegungen zeigen: sie ist in den Muskeln der 
unteren und oberen Extremitäten, wie in denjenigen des Rumpfes vor- 
handen ; auch die Kaumuskeln, die mimischen Gesichtsmuskeln und die 
Zunge sollen daran participiren. Immer sind es nur die gerade in 
Thätigkeit gesetzten Muskeln, welche die tonische Spannung und ihre 
Lösung erfahren, und so werden z. B. beim willkürlichen Gebrauch 
der Beine die oberen Extremitäten weder von der Steifigkeit befallen, 
noch von derselben befreit. 

Das Leiden hat, seit es beobachtet wurde, keine nennenswerthe 
Veränderung erfahren: es wurde nicht schlimmer und nicht besser; 
doch traten leichte Schwankungen in der Intensität desselben 
zeitweilig hervor. 

In allen übrigen Beziehungen ist der Knabe vollkom- 
men gesund: seine psychische Entwicklung ist eine ganz normale; 
er klagt nie über Schmerzen; in den Muskeln ist kein Zucken oder 
Zittern, auch kein spontaner Krampf beobachtet worden; es bestehen 
keine Par* oder Anästhesien, keine Sphincterenschwäche, keine Stö- 
rungen der Sinnesorgane. *-<> Alle vegetativen Organe fanctioniren 
normal. 

Der Kranke tritt am 1. Februar 1885 in die medicinische Kli- 
nik ein. 

Stat. praes. Patient ist von mittlerer Grösse, starkem Knochen- 
bau, hat gut entwickeltes Fettpolster und eine Haut von normaler 
Turgescenz und deutlich marmorirtem Aussehen. Seine Körperformen 
sind im Ganzen normal, nur fällt eine ungewöhnlich starke Ent- 
wicklung der ganzen willkflrlichen Muskulatur auf, welche 
dem Jungen ein weit über sein Alter hinausgehendes, herkulisches 
Aussehen verleiht. Unter- und Oberschenkel sind ungewöhnlich vo- 
luminös, noch mehr die Gesässmusculatur, die Oberarme zeigen eine 
Muskelentwicklung wie bei schwer arbeitenden Männern, die Schulter- 
blatt- und Kackenmuskein sind kräftig modeliirt, ganz besonders auf- 
fallend aber ist das kugelige Hervortreten der von den Pectorales 
gebildeten Muskelwülste. Die ganze Figur des Knaben hat dadurch 
etwas Kräftiges und Stämmiges, wie die eines ganz erwachsenen mus- 
kelkräftigen Mannes. Die, ftlr das Alter des Kranken ausserordentlich 
hohen ümfangsmaasse, die hier folgen, beweisen das: 

Erb, Thomsen'BClie Eranklieit. 3 
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34 Eigene Beobachtungen: Falll. 

Waden rechts 31,6 — links aiy6 cm 

Oberschenkel (15 cm oberh. d. Fat.) ^ 43,5 — ^ 43,6 - 

Vorderarm (oben) - 21,0 — = 21,0 = 

Oberarm (Mitte) * 23,3 — = 23,3 = 

Thorax (über den Proc. xiph.) 76 cm 

s (aber die Brustwarzen) .... 80 = 

Die Brost- and Untetieibsorgane sind in jeder Beziehung normal. 
Herzaction regelmi&flsig, 70 — 80 p^nrin.; erster Herzton etwas dumpf 
und langgezognen. — Athembewegungen normal, auch bei willkttrlicher 
Beschleunigung. fiL9rpertemperatar normal. — Leber, Milz, Verdau- 
ungsapparst ohne jede Anomalie. Harn nach jeder Richtung normal, 
-r- Gelenke frei. 

Nervensystem: Psychisches Verhalten, Intelligenz, Gedftchtniss, 
Qemflthsatimmnngy ebenso di« Shinesorgane yollkommen normal. 

Die Sensibilität der Haut am ganzen Körper in jeder Be- 
ziehung intact. 

Vasomotorische Störungen erheblichen Grades bestehen nicht; die 
.Haut hat vielfach ein etwas marmorirtes Aussehen. Secretorische Stö- 
rungen fehlen. — Die Blasenfunction ist durchaus normal. — . Pubertät 
noch nicht eingetreten; Genitalien noch im kindlichen Zustand. — 

Cremaster- und Banchreflex sind in der normalen Weise vorhanden; 
dagegen erscheint der Plantarreflex nicht in der Form einer kurzen 
Quadricepszuckung, sondern meist in Form einer mehr tonischen, etwas 
schwerfälligen Hebung der Oberschenkelmnskeln. 

Sehnenreflexe sind an der Patellar-, Achilles- und Triceps- 
sehne (am Oberarm) auszulösen. Der Patellarreflex zeigt jedoch ge- 
wisse Eigenthttmlichkeiten: Bei den 2—3 ersten Schlägen auf die Sehne 
(mit Percussionshammer) tritt sehr lebhafte Reflexcontraction ein, die 
nun rasch schwächer wird, bei einzelnen Schlägen fehlt, um nur bei 
anderen stärkeren Schlägen wieder aufzutreten. Wiederholung des 
Versuchs nach einer Pause zeigt dasselbe Verhalten. Eine nachweisbar 
grössere Spannung ist dabei an den Muskeln nicht zu constatiren. 
Bei länger fortgesetztem Beklopfen der Sehne wird immer nur etwa 
jeder 3.-^5. Schlag von einer Zuckung gefolgt. — Dabei Jst dies Ver- 
halten des Patellarsehnenreflexes äusserst wechselnd und inconstant; 
an der Achillessehne tritt dasselbe nicht deutlich hervor. Fussklonus 
ist nicht zu erzielen. 

Muskelsystem. Hier ist es, wo die einzigen an dem Knaben 
vorhandenen Störungen sich finden, welche deshalb etwas genauer be- 
schrieben werden müssen. 
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Befund: Nerven- und Maskelsjstem; Willkürbewegungen. 35 

Das zunächst auffallende Symptom ist die schon oft beschriebene 
Steifigkeit und Verlangsamung der Bewegungen, welche 
nach längerer Ruhe willkürlich ausgeführt werden sollen. Sofort bei 
den ersten Bewegungen (Gehbewegungen, Beugungen und Streckungen 
der Arme, Oeffnen und Schliessen der Hände u. s. w.) tritt eine dem 
Kranken fühlbare^ zunehmende Spannung der Muskeln ein, die Bewe^ 
gungen werden sichtlich mühsamer, unausgiebiger und langsamer, 
stocken selbst vorübergehend ganz: bei Fortsetzung derselben tritt 
aber bald eine Lösung dieser Spannungen ein^ die Steifigkeit 
lässt sichtlich nach und* schliesslich erfolgen die Bewegungen leicht 
und frei; wie beim Gesunden, so dass Patient laufen, rasche Arm- und 
Fingerbewegungen ausführen kann in anscheinend ganz normaler Weise. 

Lässt man jedoch eine plötzliche, energische Mnskelan- 
strengnng machen , z. B. kräftige Contraction des Biceps oder Tri- 
ceps brachii, des Pectoralis major, des Quadriceps femoris u. s. w., so 
tritt sofort eine kräftige, tonische Contraction des Muskels 
ein, welche nach Aufhören der willkürlichen Innervation noch lange 
(10—20 — 25 Secunden) nachdauert und anfangs alle antagonisti- 
schen Bewegungen erheblich erschwert. Die Conturen des contrahirten 
Muskels bleiben entsprechend lange in plastischer Form sichtbar und 
seine grössere Härte und Spannung lassen sich leicht fühlen. Ganz 
allmählich nur verschwindet diese nachdauernde Contraction. 

Auffallend gering ist — besonders dem athletischen Aus- 
sehen der Muskeln gegenüber — die grobe motorische Kraft 
derselben. Einige Dynamometerversuche mögen dies erläutern. 

I. 

18. Febr. — Händedruck Dynamom. rechts 90 — links 120 

nach kurzer Pause — = 60 — s 70 

nach längerer Pause — = 80 — = IQO 

IL 

Händedruck Dynamom. = 

nach kurzer Pause — = 

nach längerer Pause — = 

m. 

2. Mai. — Händedruck Dynamom. = 

nach kurzer Pause — s 
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36 Eigene Beobachtungen: Falll. 

nach kurzer Pause rechts 10^ — links 12 ^ 

100 — = 14« 
nach längerer Pause s 14^ — = 150 

Auch hier zeigt sich nach jeder stärkeren Anstrengung die ex- 
quisite tonische Nachdauer der Contraction, so dass Patient das Dyna- 
mometer nicht rasch fallen lassen kann. 

(Wie erheblich diese Eraftherabsetznng ist, zeigte der Vergleich 
mit einem 13 jährigen^ viel schmächtigeren Bauemjungen, der an dem- 
selben Dynamometer mit Leichtigkeit 25 — 27 ^ drückte; auch passiven 
Beuge- und Streckversuchen an den oberen Extremitäten sehr viel 
grösseren Widerstand entgegensetzen konnte, als unser Patient). 

Diese charakteristische Störung der willkürlichen Bewegungen 
erstreckte sich nun bei unserm Kranken auf fast alle Muskeln 
des Körpers: an den unteren und oberen Extremitäten besonders 
ausgesprochen y ist sie aber auch an den Muskeln des Schulterblattes 
und Rumpfs y an den Bauchmuskeln nicht zu verkennen; das Kauen 
ist anfangs häufig erschwert, und lässt man die Zähne fest zusammen- 
beissen, so bleiben die Masseteren noch längere Zeit nachher in harter, 
tonischer Verkürzung stehen; nach festem Augenschluss geschieht die 
Eröfibung der Lidspalte nur langsam und mit Mühe ; in den mimischen 
Bewegungen aber lässt sich keine Störung nachweisen; auch an der 
Zunge treten, wenn dieselbe rasch bewegt werden soll, bald längere 
Pausen zwischen den einzelnen Bewegungen ein, die aber bald wieder 
kürzer werden; in der Schnelligkeit und Geläufigkeit der Sprache ist 

— beim Vergleich mit Gesunden — keine deutliche Störung zu er- 
kennen; ebensowenig in der willkürlich gesteigerten Ausführung der 
Athmungsbewegungen; dagegen gibt Patient an, dass manchmal eine 
ähnliche Störung auch beim Schlingen vorhanden sei, indem er eine 
Verzögerung desselben fühle und es unterbrechen müsse; doch lässt 
sich dieselbe objectiv (durch rasches Hinuntertrinken eines Glases 
Wasser oder Bier) nicht deutlich constatiren; an den Augenbewegungen 
ist ebenfalls keine deutliche Störung zu erkennen, die Augen folgen 
dem raschen Wechsel der Blickrichtung in annähernd normaler Weise. 

— Die Pupillen reagiren normal. — 

Noch ist zu erwähnen, dass bei dem Kranken häufig eine gewisse 
Muskelunruhe vorhanden ist: da und dort auftretende zuckende 
Bewegungen und leichte Contractionen in den verschiedensten Muskeln, 
so dass eine absolut ruhige Haltung der Glieder fast nicht zu erzielen 
ist. Diese Zuckungen (nicht zu verwechseln mit fibrillären Oontrac- 
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tionen oder mit dem dnrch Kälte erzengten Zittern der Mnskeln) schei- 
nen besonders in den Theilen nnd Nerv- Muskelgebieten aufzutreten, 
welche gerade Gegenstand der Aufmerksamkeit sind, und stören so die 
genauere Untersuchung manchmal sehr. 

Gompression der Nerven- oder Gefässstämme an den oberen Ex- 
tremitäten ruft keine Mnskelcontraction hervor (Fehlen des Trous- 
seau'schen Phänomens). 

Von besonderem Interesse sind nun die Ergebnisse einer genaue- 
ren objectiven UntoTsnohung der motorischen Nerven und 
der Muskeln. 

Die am ganzen Körper ausserordentlich stark entwickelten Mus- 
keln fühlen sich ziemlich prall und voll; aber doch weich -elastisch 
an ; von brettähnlicher oder marmorner Härte, wie sie in andern Fällen 
beschrieben, ist hier nichts vorhanden. Viele davon sind bei stärkerem 
Druck oder Wälzen zwischen den Fingern auffallend empfindlich (so 
der Pectoral. major, der Biceps, der Vastus internus); doch ist dies ja 
auch bei vielen Gesunden der Fall. 

Von Muskelspannungen bei passiven Bewegungen lässt sich 
an den Extremitäten, die nicht gerade zuvor der Sitz energischer, will- 
kürlicher Contractionen waren, nichts nachweisen. 

Mechanische Erregbarkeit. Dieselbe ist in den motori- 
schen Nerven äusserst gering, kaum nachweisbar, eher herab- 
gesetzt: selbst bei ziemlich kräftigem Beklopfen des Plex. brachialis, 
des Ulnaris, Medianus, Accessorius, der Facialiszweige , des Peroneus 
tritt kaum jemals eine deutliche Zuckung in den betreffenden Muskel- 
gebieten ein. 

Dagegen ist die mechanische Erregbarkeit der Muskeln erheb- 
lich gesteigert. Es genügt, mit der Fingerspitze einen energischen 
Druck auf die Muskeln auszuüben oder einzelne Bündel zwischen den 
Fingern zu wälzen und etwas zu quetschen , um eine ziemlich lange 
dauernde tonische Gontraction dieser Bündel herbeizuführen, die dann 
als harte Wülste deutlich hervortreten. Das ist besonders schön am 
Pectoral. maj., Biceps brachii, Supinator longus, Biceps surae, Vastus 
internus u. s. w. — Noch deutlicher manifestirt sich diese mechanische 
Erregbarkeit beim Beklopfen der Muskeln mit dem Percussions- 
hammer: es tritt dann eine energische Gontraction der direct 
getroffenen und der zunächst benachbarten Bündel ein, so dass ein 
fühlbarer, fingerdicker Strang zwischen den weich gebliebenen Muskel- 
massen hervortritt, der längere Zeit besteht. — Beim Beklopfen klei- 
nerer Mnskeln (Supinat. long., Extensores digitorum etc.) contrahiren 
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sich dicBelben in toto nnd zwar immer in einer trägen, tonischen 
Weise, so dass eine langsame, längere Zeit stehenbleibende Bewegung 
der betreffenden Theile (Finger n. s. w.) eintritt. Nnr an einzelnen 
Muskeln (Pectoral. major, Biceps brachii etc.) tritt dabei auf stärke- 
res Beklopfen ein localer stärkerer Wulst (sogenannte idiomusculäre 
Contraction) auf. Doch tritt diese Erscheinung hier jedenfalls sehr 
zurück. 

Besonders auffallend ist nun die ausserordentlich lange Nach- 
dauer der mechanisch erzeugten Contraction: bei massigem Beklopfen 
besteht dieselbe an den meisten Muskeln (Deltoideus, Extensoren am 
Vorderarm, Vastus internus, Biceps surae etc.) 12 — 16 Secunden; bei 
stärkerem Klopfen kann aber die Contraction sich auf 20 — 25" und 
selbst noch mehr verlängern. 

Diese gesteigerte mechanische Erregbarkeit ist nun eben- 
falls über die ganze willkürliche Muskulatur verbreitet: sie lässt sich 
an allen Extremitäten, an den Schulter-, Rücken- und Bauchmuskeln, 
weniger deutlich an den Kau- und Gesichtsmuskeln nachweisen; doch 
ist sie speciell an den Einnmuskeln deutlich vorhanden; ja selbst an 
der Zunge entsteht, wenn man sie auf dem untergelegten Finger vor- 
sichtig beklopft, eine locale, träge, nachdauernde Contraction. 

Elektrische Erregbarkeit. Dieselbe wurde sehr häufig und 
nach den verschiedensten Richtungen geprüft und ergab eine Reihe 
sehr beachtenswerther Befunde. 

Das Auffallendste war zunächst, dass sich die Erregbarkeit vom 
Nerven und vomMuskel aus (bei indirecter und directer Reizung) 
deutlich verschieden gestaltete, weshalb eine gesonderte Darstel« 
lung der Untersuchungsergebnisse zweckmässig erscheint. 

Motorische Nerven. Die faradische Erregbarkeit lässt 
keine erhebliche Anomalie erkennen. 

Mm Bollenabstand. Nad.Abl. bei 8 £1. Stöhr. 

Nerv, frontalis rechts 143 — links 139 r. 2V4 — 1. 2V4 M-Amp. 

Nerv, accessor. - 160 — = 165 s 2 — = 2V4 - 

Nerv, ulnaris = 143— = 143 = IV2 — = IV2 

Nerv, peroneus = 143 — = 147 = 1^/4 — = 1^4 = 

Die vom Nerven aus mit minimalen farad. Reizen erzeugten 
Contractionen sind nicht nachdauernd; es bedarf einer Vermin- 
derung des RoUenabstandos um 20 — 40 mm an den verschiedenen 
Nerv-Muskelgebieten, um eine deutlich nachdauernde, einige Secunden 
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nach dem Aufhören der Reizung atehenbleibende Gontraction zu er- 
zielen. — Dagegen ist mit einzelnen Oeffnungsschlägen, selbst 
bei den höchsten erträglichen Stromstärken (80 — 50 mm R-Abst.) nie- 
mals etwas anderes^ als eine kurze blitzähnliche Zuckung zu 
erzielen (obgleich schon bei 140 — 135 mm die Oeffnungsschläge wirk- 
sam sind). 

Die galvanische Erregbarkeit der Nerven zeigt ebenfalls 
keine erheblichen Anomalien. (Gewöhnliche Versuchsanordnung: diffe- 
rente Elektrode «= Normalelektrode »» 10 qcm Fläche, indifferente 
SS 50 qcm; auf das Sternum). 

Erste KaSZ EaSTe 

N. frontal, dext. 8 El — 2 M-Amp. — 

sin. 8 El — 2V4 = — 

N. accessor. dext 6 El — ^4 - 14 El — 6 M-Amp. 

sin. 6 El — 8/4 = 12 El — 4^/2 = 

N. ulnar. dext. 8 El — l = 18 El — 6V2 = 

sin. 8 El — 13/4 = 24 El — 10 

N. peroneus dext. 8 El — 21/4 = 22 El — 10 

sin. 8 El — 2V2 = 26 El — 11 

Es fällt dabei hauptsächlich auf, dass EaSTe relativ schwer 
und erst bei hohen Stromstärken zu erzielen ist; und dass bei 
der Reizung vom Nerven aus die eigenthttmlich tonischen- Contractionen, 
wie bei directer Muskelreizung , selbst bei starken Strömen nicht 
auftreten; bei mittelstarken Strömen sind die Zuckungen immer kurz, 
blitzähnlich. -^ Dagegen rufen im Nerv, ulnaris Ströme, welche bei 
einfacher EaS nur eine kurze Zuckung, ohne Naehdauer, bewirken, 
bei labiler Reizung deutlich tonische und nachdauernde Con- 
tractionen hervor (bei 12 — 16 El.) . . 

Auch in Bezug auf das Zuckungsgesetz lassen sich keine gröberen 
Anomalien nachweisen; vielleicht scheint es, als wenn die Oefibungs- 
Zuckungen mit relativ grösserer Leichtigkeit eintreten; ich führe nur 
einzelne Beispiele an. 

N. ulnaris sin. Erste EaSZ bei 8 El. (1 M.A.) 

= AnSZ s 10 '^ 
s AnOZ s 10 = 
= KaOZ r 12 = 
= KaSTe = 16 ^ 
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N. radial, sin. Erste EaSZ bei 6 El (1 M.A.) 

= AnOZ = 8 = 

= AnSZ = 12 = 

r KaOZ = 12 = 

= KaSTe = 16 = 

N. median, dext. = KaSZ = 8 = (2 M.A.) 

= AnSZ = 10 = 

= AnOZ .= 10 = 

= KaOZ ^ 12 = 

= KaSTe = 16 = 

Jedenfalls fällt hier ebenfalls wieder das relativ späte Auf- 
treten des KaSTe und das relativ frühe Auftreten von KaOZ 
(vor KaSTe) auf. Die Zuckungen durchweg energisch^ kurz, von 
deutlicher Nachdauer nichts zu bemerken; selbst bei dem 
KaSTe ist nirgends Nachdauer der Contraction zu erkennen ; der Mus- 
kel erschlafft sofort nach dem Aufhören des Stroms. 

Muskeln. Hier tritt nun eine Reihe auffallender Veränderungen 
hervor. 

Mit dem faradischen Strom sind die Muskeln allenthalben (bei 
140 — 120 Mm Rollenabstand) leicht erregbar. Bei freischwingender 
Feder sind die erzielten Minimalcontractionen ganz normal und 
zeigen keine Nachdauer; bei etwas stärkerem Strom Jedoch über- 
dauert die Contraction die Stromeinwirkung jedesmal, um 
so mehr, je stärker der Strom ist: z. B. im Muse, deltoideus bei 120 Mm. 
R. Abst. um 20 Secunden, im Biceps surae bei 110 Mm. ebenfalls um 
ca. 20 Secunden. — 

^ Dagegen ist bei directer Muskelreizung auch mit den stärksten 
einzelnen OeffnungsschlägQn (sowohl vom secundären, wie vom 
primären faradischen Strom) stets nur eine energische, kurze, 
blitzähnliche Zuckung auszulösen; niemals eine Spur von Nach- 
dauer. 

Viel bedeutendere Anomalien aber zeigt die Reizung mit dem 
galvanischen Strom. 

In quantitativer Beziehuhg sind die Muskeln jedeqfalls sehr 
leicht erregbar. KaS und AnS (Elektroden wie oben) rufen in den 
verschiedensten Muskeln (Biceps brach., Extensoren am Vorderarm, 
Vastus intern., Biceps surae u. s. w.) bei V4 — V2 — 1 — 2 Milli-Amp. 
deutliche Contractionen hervor; bei Reizung einzelner Muskeln treten 
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auch in den benachbarten Muskeln sehr leicht Contractionen ein; leitet 
man den Strom durch eine ganze Extremität (z. B. vom Nacken zur 
Innern Handfläche), so treten schon bei massigen Stromstärken (16 bis 
18 El.) in fast allen Muskeln derselben tonische Contractionen ein; so 
auch in den Muskeln des Oberschenkels, wenn Elektrode A auf dem 
Gastrocnemius, B auf dem Stemum sitzt. — 

Viel auffallender aber sind die Veränderungen in qualitativer 
Beziehung. 

Zunächst geben alle Muskeln bei directer Reizung (wie dies ja 
auch bei gesunden Muskeln meist der Fall ist) sowohl mit der Ea wie 
mit der An nur Schliessungszuckung i). 

Die Stärke dieser Zuckungen resp. Contractionen ist an den ein- 
zelnen Muskeln fär die beiden Pole etwas verschieden : meist stehen 
sich KaSZ und AnSZ ziemlich nahe, treten bei denselben Strom- 
stärken auf; an vielen Muskeln aber kommt die EaSZ etwas früher 
und ist etwas stärker und nachdauemder als die AnSZ ; an nicht 
wenigen andern jedoch überwiegt die AnSZ, und tritt früher auf 
als EaSZ (so z. B. an dem Thenar, an der Zunge, an dem flexor carpi 
radialis u. s. w.). 

Die am meisten charakteristischen Veränderungen jedoch sind einer- 
seits die Trägheit der directen galvanischen Muskelzuckung, andrer- 
seits die lange Nachdauer derselben. Beide gehören in ihrem Wesen 
jedenfalls zusammen, treten aber nicht immer gleichzeitig auf: es kann 
die Trägheit der Zuckung vorhanden sein und doch die Nachdauer der- 
selben noch fehlen, so z. B. an den Gesichtsmuskeln, am Einn u. s. w. ; 
sobald jedoch die Veränderung deutlich vorhanden ist und stärkere 
Ströme anwendbar sind, treten Zuckungsträgheit und Nachdauer stets 
vereint auf. — Die Zuckungsträgheit tritt besonders leicht und früh 
bei AnS auf; bei minimalen EaS-Reizen kann die erste Zuckung noch, 
eine kurze sein und erst bei Steigerung der Stromstärke tritt dann die 
träge, tonische Contraction ein, oder man sieht an die momentane 
Schliessungszuckung dann nachträglich (nach kurzer Latenz) noch eine 
träge Zuckung sich anschliessen ; bei der AnS ist jedoch schon bei 
minimalen Reizen die Zuckung meist sofort eine träge. Als Beispiel 
mögen folgende ProtocoUe dienen: 



1) Nur beim Aufsetzen der An auf die Extensoren am Vorderarm trat 
neben der starken AnSZ auch noch eine deutliche AnOZ auf, die sich jedoch 
durch ihren kurzen, blitzähnlichen Ablauf deutlich als von den N^rvenzweigen 
ausgelöst erwies. 
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MuBC. biceps brach. EaS. 

bei 6 El. 1/4 M. A. Znck. kurz. 
«^ 1 2 El. 3 p Z. tonisch. 
Extensoren am Vorderarm 
bei 10 El. 2 M.A. Z.knrz. 
^ 14 El. 4 1/2 ^ Z. tonisch. 
Mnsc. vastuB intern. 

bei 10 El. 1 M.A. Z. kurz, 
i« 18 El. 8 ^ Z. tonisch. 
Muse, gastrocnem. (intern.) 

bei 1 2 El. 2 V2 M. A. Z. tonisch. 



AnS. 
8 El. 1 V2 M. A. Zuck, sofort tonisch. 
1 El. 2 3/4 <* Z. exquisit tonisch. 

10 El. 23/4 * Z. tonisch. 



12 El. 3 1/2 ^ Z. tonisch (?) 
14 El. 5 9 Z. deutl. tonisch. 



16 El. 4 



Z. tonisch. 



Die Zuckungsträgheit lässt sich besonders schön demonstriren^ 
wenn man bei mittelstarken Strömen die differente Elektrode leise auf 
die Haut über dem Muskel aufsetzt: der Muskel erhebt sich dann lang- 
sam mit plastischen Conturen zur vollen ^ tonischen Gontraction, oder 
es sinkt (wie am DeltoideuS; am Vastus internus^ Biceps surae u. s. w.) 
das getrofiPne Bündel langsam zu einer tiefen, bleibenden Furche ein, 
die man durch Fortrücken der Elektrode über den' Muskel verschieben 
kann ; oder es spannt sich die betreffende Sehne langsam an und tritt 
dann dauernd hervor, oder es erfolgen entsprechend langsame Bewe- 
gungen der Glieder, der Finger, des Fusses, der Lippen u. s. w. Das 
ganze Phänomen hat viel Aehnlichkeit mit der trägen Zuckung bei der 
Entartungsreaction , besonders z* B. am Thenar, kann bei genauerer 
Betrachtung jedoch nicht damit verwechselt werden. 

Oeffnet man nun den Strom, oder hebt die Elektrode ab, so bleibt 
eine mehr oder weniger lange Nachdauer der tonischen Con- 
traction zurück, die nur sehr langsam abklingt und um so länger 
anhält, je grösser die einwirkende Stromstärke war, z. B.: 



M. biceps surae 


16 El. KaS — 


Nachdauer: 


6" 




AnS — 


^ 


3" 




20 El. KaS — 


tf 


11" 




AnS — 


< 


8" 




22 El. KaS — 


% 


16" 




AnS — 


tf 


17" 




24 El. KaS — 


9 


22" 




AnS — 


^ 


21" 


Muse, vastus intern. 


14 Et. KaS — 


5 


4" 




AnS — 


tf 


4" 
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MuBC. vastus intern. 20 El. EaS — Nachdaner: 17" 

AnS — . 12" 

22 El. KaS — ^ 18" 

AnS -- ^ 15" 

Muse, deltoidens bei 18^20 El. Nachdaner von 17—30" 
Mnac. bic. brach, bei 18 El. AnS n. KaS Nachdauer 18" 

Sehr prägnant ist dies Verhalten besonders am Innern Kopf des 
Gastrocnemins: setzt man auf den möglichst erschlafften Muskelbauch 
eine Elektrode bei mittelstarkem Strom auf^ so sieht man die darunter 
gelegenen Muskelpartien sich in der charakteristisch-trägen Weise con- 
trahiren und einsinken: hebt man nun die Elektrode ab; so sieht man 
eine tiefe Delle (wie wenn man die Elektrode in einen zähen Teig 
eingedrückt hätte), die nur ganz allmählich wieder verschwin- 
det. — Der Gastrocnemins und Vastus internus; sowie der Deltoidens 
sind zur Demonstration dieser Verhältnisse ganz besonders geeignet. 

(Nur bei ganz kurz dauernden galvanischen Strömen, bei momen- 
tanem Berflhren der Haut mit der Elektrode, selbst bei starkem Strom, 
lassen sieb wohl auch kurze Zuckungen auslösen.) 

In diesem Verhalten der Zuokungsträgheit und der Nachdauer der 
Contractionen trat eine nachweisbare Veränderung auch dann nicht ein, 
als ich die Reizung versuchte unmittelbar nachdem der Kranke durch 
wiederholte willktlrliche Bewegungen seinen Muskeln eine fast normale 
Geschmeidigkeit verliehen hatte; doch habe ich diese Versuche nicht 
häufig genug gemacht und nicht hinreichend variirt. 

Dagegen fesselte eine weitere Erscheinung noch in besonderem 
Grade unsere Aufmerksamkeit: 

Setzt man eine „grosse^' Elektrode in den Nacken (oder auf das 
Sternum), eine „mittlere'^ auf die innere Handfläche, so tritt bei 16 bis 
18 El. eine gleichmässige tonische Spannung der gesammten Armmus- 
kulatur ein. Nach kurzer stabiler Einwirkung, oder nach 1 — 2maligem 
Wenden des Stroms sieht man nun von den untern Enden der Finger- 
beuger (oberhalb des Handgelenks, Volarseite) aus wellenförmige 
Contractionen in rhythmischer Folge auftreten: und zwar be- 
wegen sich diese Contractionswellen nach aufwärts, wenn die Kathode, 
nach abwärts dagegen, wenn die Anode sich in der Handfläche befin- 
det, sie kommen also von der Kathodenseite her und bewegen 
sich nach der Anodenseite hin. Die einzelnen Wellenberge folgen sich 
(ähnlich den von einem fallenden Stein auf ruhender Wasserfläche er* 
zeugten Wellen) anfangs ungefähr im Secundentempo hintereinander 
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(bald etwas schneller, bald etwas langsamer, das ist an einzelnen Tagen 
verschieden), nnd lassen sich bis etwa zur Mitte des Vorderarms ver- 
folgen; sie werden dann allmählich langsamer und verschwinden nach 
einiger Zeit. Steigerung der Stromstärke kann sie wieder hervorrufen. 
Die Elektroden stehen dabei vollkommen ruhig und unverrttckt. Bei 
etwas stärkerem Strom zeigen sich am innern Kopf des Biceps brachii 
ähnliche Erscheinungen, indem eine Reihe von wellenförmigen Con- 
tractionen in rascherer Folge auftritt; dieselben erlöschen jedoch rascher 
als jene der Vorderarmmuskeln. Diese Phänomene sind an beiden 
Armen gleich. . 

Setzt man bei 20 — 22 El. die differente Elektrode auf den Muse, 
vast. intern, am Oberschenkel, so treten sehr intensive undulirende Be- 
wegungen in den benachbarten Muskelbündeln ein, deren Richtung je^ 
doch nicht ganz genau ztt bestimmen ist. Rückt man aber mit der 
Elektrode herab zur innern Seite der Patella, so treten bei ganz 
stabilem Strome auch hier rhythmische starke Wellenbewegungen auf, 
die aufwärts schreiten, wenn die Ea, nach abwärts schreiten, wenn die 
An neben der Patella sitzt. — Ein Gleiches lässt sich auch von der 
äusseren Seite der Patella aus im Vastus externus constatiren, wenn 
auch etwas weniger schön. 

An den Unterschenkel- und Wadenmuskeln gelang es nicht, solche 
rhythmische Contractionswellen in deutlicher Weise auszulösen. 

Die Intensität und Deutlichkeit der hier geschilderten Verände- 
rungen der galvanischen Muskelerregbarkeit unterlagen nun allerlei 
Schwankungen, deren Gründe nicht immer zu erkennen waren; 
vermuthlich hatten etwa vorausgegangene Bewegungen oder längere Ruhe 
des Kranken darauf einigen Einfluss. Alles, was ich oben beschrieben 
habe, ist so häufig constatirt und den verschiedensten Sachkundigen 
demonstrirt worden, hat sich ausserdem in der genau gleichen Weise 
auch bei dem Bruder des Kranken gefunden, so dass kein Zweifel da- 
rüber sein kann, dass es sich hier um ganz constante und für das 
Leiden wesentliche Veränderungen handelt. 

In Bezug auf die Localisation und Verbreitung dieser Ver- 
änderungen kann ich nun, nach eingehender Untersuchung des Kranken, 
sagen, dass dieselben sich über den ganzen Körper, fast über die 
gesammte willkürliche Muskulatur erstrecken; allerdings in 
etwas verschiedenem Grade, die Extremitäten, die obern sowohl, 
wie die untern, bieten die Veränderungen in der exquisitesten Weise 
dar; besonders auch an den kleinen Handmuskeln und ihren Ner- 
ven lassen sich alle die oben geschilderten Details mit Deutlichkeit 
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nachweisen; sehr auffallend war gerade hier am Thenar die träge Con- 
traction und das Ueberwiegen der AnSZ über die EaSZ ; erinnerte sehr 
an EaR. — An den Rumpf- und Bauchmuskeln bestanden die 
gleichen Veränderungen. — Auch an den Kaumuskeln Hess sich die 
Nachdauer der faradisch und galvanisch erzeugten Contractionen con- 
statiren. — Weniger deutlich in den Gesichtsmuskeln und hier mit 
Sicherheit nur in den Muskeln am Kinn und an der Ober» und Unter- 
lippe: vom Nerven aus faradisch etwas Nachdauer der Contraction, 
bei directer Reizung nicht sicher ; galvanisch vom Nerven aus kurze, 
blitzähnliche Zuckung , KaSZ und AnSZ; bei directer Muskelreizung 
(12 El.) eine träge, tonische, langsam wachsende Contraction, KaSZ 
= AnSZ, aber keine deutliche Nachdauer. — Ganz exquisit aber zeigt 
die Zunge die charakteristischen Veränderungen: vom Nerv, hypo- 
glossus aus lässt sich eine tonische, nachdauemde Contraction mit dem 
faradischen Strom erzielen, so dass die betreffende Zungenhälfte einige 
Zeit viel kleiner erscheint, als die nicht gereizte; noch schöner ist bei 
directer Reizung mittels einer feinen Elektrode die tonische und nach- 
dauemde Contraction der Zungenmuskulatur auszulösen, sowohl mit dem 
faradischen, wie mit dem galvanischen Strom : man kann damit Furchen 
und .Dellen auf der Fläche und an den Rändern der Zunge erzeugen, 
welche viele Secunden bestehen bleiben und der Zunge ein ganz wun- 
derbares Aussehen verleihen. An und Ka wirken auch hier ziemlich 
gleich stark. Einzelne Oeffnungsschläge aber rufen immer nur momen- 
tane Zuckungen hervor. 

Sehr schön kann man an vielen Nerv-Mnskelgebieten (Radialis, 
Medianus, Ulnaris) das gegensätzliche Verhalten der indirec- 
ten und directen Reizung constatiren. Dieselben Stromstärken, 
welche vom Nerven aus nur kurze blitzähnliche Zuckungen auslösen, 
bewirken bei directer Muskelreizung sofort die träge, tonische Con- 
traction mit ausgesprochner Nachdauer. 



Der Kranke blieb längere Zeit — 3 Monate — in meiner Be- 
obachtung. Irgend eine nennenswerthe Veränderung trat während die- 
ser Zeit nicht bei ihm ein; wohl aber zeigten sich allerlei Schwan- 
kungen in den subjectiven und objectiven Erscheinungen, die jedoch 
niemals so weit gingen, dass dadurch die Constatirung der prägnan- 
testen Veränderungen etwa unsicher geworden wäre. 

Verschiedene Versuche, durch therapeutische Eingriffe einen direct 
sichtbaren Einflnss auf die (um es kurz zu bezeichnen) myotonische 
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Störung zu gewinnen^ ergaben keine positiven Resultate; es mag daher 
eine genauere Schilderung derselben unterbleiben. Ich will nur er- 
wähneu; dass die längere Zeit fortgesetzte galvanische Behandlung gar 
keinen Einflnss auf das Leiden hatte; dass es. auch nicht gelang; mo- 
mentan, sei es durch Galvanisiren des Rückenmarks , sei es durch 
labiles Galvanisiren der Extremitäten, einen deutlichen Einfluss auf die 
Leichtigkeit und Schnelligkeit der willkürlichen Bewegungen zu ge- 
winnen; dass subcutane Injectionen von Strychnin vielleicht eine ge- 
ringe Zunahme der myotonischen Bewegungsstörung herbeiführten, 
während Injectionen von Atropin keinerlei Einfluss auf dieselbe zu 
haben schienen. 

Am 14. April 1885 wurde dem Kranken ein Stückchen aus dem 
linken Biceps brachii (unteres Drittel, ausser Kopf) herausgeschnitten 
und dasselbe, nach Härtung theils in Müller'scher Flüssigkeit, theils 
in Alkohol, später genauer untersucht; es fanden sich sehr exquisite 
Veränderungen, die ich unten genauer schildern werde; hier sei nur 
vorläufig bemerkt, dass sich eine sehr erhebliche Hypertrophie 
der Muskelfasern mit geringer Vermehrung des interstitiellen Binde- 
gewebes, und in den hypervoluminösen Muskeln zugleich eine beträcht- 
liche Vermehrung der Sarcolemmakerne fand; dabei die Quer* 
fitreifung etwas undeutlicher und feiner als normal. 

Der Kranke wird am 3. Mai entlassen. 



Beobachtung IL Jakob Werle, 15 Jahre alt, Bäcker aus Kaisers 
lautern; Bruder des Vorigen. 

Familiengeschichte s* bei Beobachtung I. — , Der Knabe wurde am 
13. Juni 1869 geboren; die Mutter will während der Schwanger- 
schaft, während welcher sie noch das vorhergehende Kind stillte, 
Gemüthsbewegungen gehabt haben, besonders dadurch, dass ihr 
Mann im Mai 1869 als Reservist für 2 Monate einrücken musste. 
Sonstige ätiologische Momente sind nicht bekannt. — Patient hat Mor- 
billen gehabt. 

Von frühester Kindheit an wurde bei dem Knaben bemerkt, 
dass bei den ersten, nach längerer Ruhe ausgeführten Bewegungen sich 
eine erhebliche Spannung der Muskeln. einstellte, die sich rasch 
zu grösserer Steifigkeit steigert, sich dann aber löst und 
freiem Gebrauche der Glieder Platz macht. Nach längerem Sitzen oder 
Liegen geschieht das Gehen nur beschwerlich und mühsam, als wenn 
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die Beine von Blei wären; je länger aber die Bewegung fortgesetzt 
wird, desto leichter und geschmeidiger wird der Gang, der dann dem 
eines gesunden Menschen gleichkommt. Die gleiche St^^rnng wurde 
auch in den obern Extremitäten und in den Kaumuskeln^ nicht dagegen 
in der Gesichts- und Zungenmusculatnr bemerkt — Nur die gerade 
in Thätigkeit gesetzten Muskeln zeigen diese tonische Spannung ^ die 
niemals schmerzhaft oder ausgesprochen krampfartig war. 

^ie Schmerzen, nie Parästhesien , nie Tremor; Zuckungen oder 
andere Bewegungsstörungen, als die soeben erwähnten. In allen son- 
stigen Beziehungen ist der Knabe gesund ; seine intellectuelle Entwick- 
lung vollkommen normal. 

Er tritt am 13. April 1885 in meine Klinik ein. 

Status: Patient ist für sein Alter ziemlich gross, wohlgenährt, 
von kräftigem Knochenbau. Das Fettpolster nur in massigem Grade 
entwickelt. 

Auch bei ihm zeigt die willkürliche Muskulatur eine ungemein 
kräftige Entwicklung, wenn anch nicht ganz das athletische Aus- 
sehen wie bei dem jüngeren Bruder. Besonders die Pectorales treten 
auch hier als ungewöhnlich starke Wülste hervor. Die Hauptmaasse 
sind folgende: 

Wade r. 32,8 — 1. 32,7 cm, 

Oberschenkel (16 cm oberh.d.Patella) r. 45 — I. 45 cm, 

Vorderarm (oben) r. 23,4 — 1. 23,2 cm^ 

Oberarm (Mitte) r. 25,4 — 1. 25,3 cm. 

Die Haut an den untern Extremitäten etwas kühl, ohne deutliche 
Marmorirung. 

Die Organe der Brust- und Bauchhöhle bieten keinerlei Anomalie 
dar ; Herztöne etwas dumpf. Puls und Körpertemperatur normal. Urin 
vollkommen normal, ohne Ei weiss, spez. Gewicht 1019. — Gelenke 
vollkommen frei. 

Nervensystem: Psychisches Verhalten, Intelligenz^ Gemüths- 
stimmung u. s. w. sind vollkommen normal. Die Sinnesorgane ebenso; 
keine entotischen Geräusche. 

Die Hautsensibilität für alle Empfindungsqualitäten am ganzen 
Körper normal; Muskelsinn ungestört. — Hautrefiexe (Plantar*, 
Cremaster-, Abdominalreflex) deutlich vorhanden, an Stärke häufig 
wechselnd, nie das normale Mass überschreitend. — Die Sehnen- 
reflexe sind an der Patellar- und Achillessehne, sowie an der Triceps- 
sehne des Oberarms deutlich auszulösen, wenn auch meist eher schwächer 
als normaU Die Stärke des Patellarreflexes wechselt von einem Tag 
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zum andern und auch während der Untersuchung sehr : meist ist es so, 
dass die ersten Schläge deutlichere Zuckungen geben, als die spätem, 
und bei den späteren nur noch einzelne stärkere Zuckungen erfolgen. 
Vasomotorische und secretorische Störungen fehlen. Blasenfnnctlon 
normal. — Pubertätsentwicklung bereits eingetreten. 

Auch hier sind im Muskelsystem die einzigen, die Krankheit 
charakterisirenden Störungen zu constatiren und zwar sind dieselben in 
allen wesentlichen Punkten vollkommen identisch mit den bei dem Bruder 
vorhandenen und beschriebenen, so dass die Darstellung derselben kurz 
ausfallen kann. 

Zunächst auch hier sehr auffallend und eher noch intensiver die 
zunehmende Steifheit und Verlangsamung im Beginn aller, 
nach längerer Ruhe ausgeführten, willkürlichen Bewe- 
gungen; dann die allmählich eintretende Lösung der hin- 
dernden Spannung bis zur völlig normalen Freiheit und Leichtigkeit 
der Bewegungen. 

Auch hier bei plötzlichen energischen Contractionen der 
Muskeln ein pralles Anschwellen derselben und Hervortreten ihrer 
Oonturen, welches erst ganz langsam nach Aufhören des Willensreizes 
wieder verschwindet. Nachdauer der willkürlichen Contractionen 
12 — 20 Secunden, manchmal noch mehr. 

Auch hier eine ganz auffallend geringe motorische Eraft^ 
im Gegensatz zu dem athletischen Aussehen und prallen Hervorsprmgen 
der Contrahirten Muskeln, z. B. 

Händedruck: L Dynamom r. 17<> — 1. IQ« 

nach kurzer Pause r. 9 o — l. ^^ 

^ * ^ r. 11» — l. 8 

längerer ^ r. 14« — l. 13« 

n. Dynamom r. 15« — 1. 21« 

nach kurzer Pause r. 11® — l. 13® 

* r. 13 — 1. 110 
^ * r. 14 — 1. 14 

^ r. 160 — L 160 
Die Störung erstreckt sich ähnlich wie bei dem Bruder fast über 
die gesammte Eörpermuskulatur; am wenigsten ist sie in den 
Gesichtsmuskeln und an der Zunge ausgesprochen; die Kaumuskeln 
zeigen die Störung nur in etwas geringerem Grade als bei dem Bru- 
der. Beim Schlingen soll hie und da etwas Behinderung eintreten. 
In der Sprache und den Augenbewegungea ist nichts von der Ano* 
malle zu bemerken. 
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Die elgenthümliche Mnskelunrnhe, die an dem entbldssten 
Körper da und dort, bald häufiger, bald seltener auftretenden Zuckungen 
verschiedener Muskeln, die besonders an denjenigen Theilen auftreten, 
auf welche sich gerade die Aufmerksamkeit richtet, oder welche ge- 
rade Gegenstand der Untersuchung sind, fehlen auch bei diesem 
Kranken nicht. 

Die objective Untersuchung des Muskelsystems und der 
motorischen Nerven ergibt vollkommen die gleichen Resultate wie 
bei dem Bruder. 

Die Muskeln fühlen sich prall-elastisch, jedoch nicht hart an; 
sie sind bei stärkerem Druck und Quetschen mit den Fingern etwas 
empfindlicher als normal. Muskelspannungen bei passiven Bewe- 
gungen existiren nicht. 

Die mechanische Erregbarkeit der motorischen Nerven 
ist eher herabgesetzt; durch Beklopfen derselben sind deutliche 
Zuckungen nirgends auszulösen. — Dagegen erscheint auch hier die 
mechanische Erregbarkeit der Muskeln deutlich gesteigert. Ein- 
faches Drücken oder Wälzen eines Muskelbündels, z. B. am Pectoralis 
major oder Biceps brachii, ruft eine lang andauernde, tonische Con- 
traction desselben hervor. Noch prägnanter ist dies der Fall beim 
Beklopfen mit dem Percussionshammer, das an allen möglichen Mus- 
keln eine ca. 10 — 15 See. (bei stärkerem Schlagen bis über 20 See.) 
andauernde tonische, träge absinkende Contraction aus- 
löst. Dabei tritt an verschiedenen Muskeln, z. B. am Rectus femoris, 
am Pectoralis major, an den langen Armmuskeln neben der tonischen 
Contraction des ganzen getroffenen Bündels noch ein localer idiomus- 
culärer Contractionswulst auf. — Die Nachdauer dieser mechani- 
schen Contractionen ist bei diesem Kranken vielleicht etwas kürzer, 
als bei dem Bruder. 

Diese gesteigerte und anomale mechanische Erregbarkeit ist eben- 
falls fast über die gesammte willkürliche Muskulatur verbreitet; sie 
lässt sich auch an der Unterlippenmuskulatur und an der Zunge 
nachweisen. 

Die Verhältnisse der elektrischen Erregbarkeit sind eben- 
falls identisch mit den bei dem Bruder gefundenen. 

Motorische Nerven. Die faradische Erregbarkeit ist ohne 

besondere Anomalie: 

L.W. lOEl. StÖhr. 

Nerv, frontal. r. 138 1. 140 r. 6 1. 6 M.A. 

^ acc^essor. r. 180 L 176 r.6VM.6V2 «^ * 

Erb, Thomseii^BObe Krankheit. 4 
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Nerv, ulnaris r. 156 1. 153 r. 5 1. 5 M.A. 
«* peroneus r. 158 1. 161 r. 5 1. 5 * 

Die vom Nerven ans mit schwachen faradischen Strömen er- 
zielten Contraetionen sind nicht nachdanernd; wohl aber die mit 
stärkeren faradischen Strömen ausgelösten. — Dagegen sind 
die stärksten einzelnen Oeffnungsschläge immer nur von 
kurzen, blitzähnlichen Zuckungen gefolgt. 

Die galvanische Erregbarkeit der Nerven zeigt keine nen- 
nenswerthe Anomalie. Die Zuckungen erfolgen bei allen Reizmomenten 
prompt und in der gewöhnliehen Reihenfolge; sie sind durchweg 
kurz und blitzähnlich und selbst bei EaSTe ist keine Nach- 
dauer derselben zu constatiren. Das relativ späte Auftreten des 
KaSTe tritt hier nicht so deutlich hervor, wie bei dem Bruder, ist 
nur in den Peroneis sehr deutlich. 

N. ulnaris sin. KaSZ: 8 El. — 2 M.A. — KaSTe: 14E1.— 10M.A. 
N. peroneus dext.KaSZ: 8 El. —^3/4^ —KaSTe: 18 EL — 14 ^ 

Stromstärken, welche vom N. ulnaris aus bei einfacher KaS nur 
kurze, blitzähnliche Zuckungen geben, erzeugen bei labiler Reizung 
vom Nerven aus eine tonische Contractlon mit ausgesprochener Nach- 
dauer. 

Muskeln. Bei Reizung mit ganz schwachen faradischen 
Strömen ganz normale Contraetionen, ohne Nachdauer; bei etwas 
stärkeren Strömen jedoch überdauert die Contractlon die jKei- 
zung jedesmal um eine Reihe von Secunden. Dagegen ist mit den 
stärksten einzelnen Oeffnungsschlägen immer nur eine kurze, 
blitzähnliche, nicht nachdauernde Zuckung auszulösen. 

Die auffallendsten Anomalien ergeben sich erst bei der Reizung 
mit dem galvanischen Strom. 

Die Muskeln sind auffallend leicht erregbar, sowohl bei 
directem Aufsetzen der Elektroden auf dieselben, wie durch Strom- 
schleifen, welche die Muskeln z. B. beim Durohleiten des Stroms durch 
eine ganze Extremität treffen. 

Sie geben bei Reizung mit beiden Polen nur Schliessungs- 
zuckung; die Reizwirkungen der beiden Pole stehen sich ungefähr 
gleich; an einigen Muskeln überwiegt die KaS, an andern die AnS 
an Wirksamkeit. 

Die bei der Schliessung erzielten Zuckungen haben fast durchweg 

einen exquisit trägen und tonischen Charakter. Nur bei minimalen 

: i&eizen 4ritt^ hei^onders bei Erregung mit der Ka, zunächst nur eine 
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kurze, rasch ablaufende Zuckung ein; bei geringer Steigerung der 
Stromstärke aber nimmt dieselbe alsbald den tonischen Cha- 
rakter an; bei Reizung mit der An sind fast durch weg. die Zucknn^ 
gen von yornherein träge und tonisch ; an einzelnen Muskeln (und wohl 
auch an verschiedenen Tagen) sind alle — auch diaKaS- — Zuckttngen 
von vornherein tonisch, z. B. am Vastus internus und am Gastrocnemius; 
— Ganz sicher aber ist die ausgesprochenste Zuckungsträgheit 
bei allen Reizungen mit mittleren und höheren Stromstärken. 

Und bei diesen ist auch ganz constant eine mehr oder weniger 
lange Nachdauer der tonischen Contractlon vorhanden. Die- 
selbe schwankt je nach der Stromstärke und bei den verschiedenen 
Muskeln zwischen 5 und 20 Secunden. — Daraus resultirt auch bei 
diesem Kranken das typische langsame An- und Abschwellen der Mus- 
keln, die Einziehung, und Dellenbildung an denselben beim Auf- und 
Absetzen der Elektroden. 

Ganz brillant sind endlich auch bei diesem Kranken die rhyth- 
mischen Contractionswellen bei stabiler Einwirkung des 
galvanischen Stroms zu erzielen: besonders schön am Vastüs in- 
ternus; setzt man eine Elektrode nach innen von der Patella auf (die 
andere am Stemum), so tritt bei genügender Stromstärke (hier schon: 
bei 12 — 14 El.) und durchaus fixirten Elektroden eine stark .wogenda 
Bewegung der Muskeln auf, die alsbald in eine geordneteWellen- 
bewegung übergeht; diese Wellen folgen sich in sehr deutlicher 
Weise in verschieden raschem Tempo und gehen von der Kathode 
aus, zur Anode hin. Dasselbe ist auch der Fall für den Vastus ex- 
ternus, wenn man die Elektrode nach aussen von der Patella applicirt, 
und ftlr die Fingerbeuger, wenn man den Strom vom Nacken zur Hand- 
fläche leitet; immer gehen die Weilen von der (differenten) Kathode 
nach aufwärts, nach der Anode hin abwärts. 

Die geschilderten Veränderungen sind so ziemlich überall, in der 
gesammten willkürlichen Muskulatur nachzuweisen, natürlich 
in etwas verschiedenem Grade. Besonders schön sind die Verhältnisse 
auch an den kleinen Handmuskeln: Zuckungen vom Nerven aus 
stets kurz und blitzähnlich, bei directer Reizung ist allerdings die Nach- 
dauer der Contraction weniger ausgesprochen, um so deutlicher jedoch 
der träge Charakter der Zuckungen und das Ueberwiegen der AnSZ 
am Thenar. — An den Gesichtsmuskeln sind, etwas schwieriger, 
die gleichen Verhältnisse zu constatiren: besonders deutlich in der 
Kinnmuskulatur das trfige An- und Abschwellen der Muskeln bei der 
galvanischen Reizung und das Ueberwiegen der Anodenwirkung. — 

4* 



^a-mj^aiet^mt 




52 



Eigene Beobachtungen: Fall IL 



Besonders schdn sind die Veränderungen an der Zunge: bei faradi- 
scher Reizung des Nerv, hypoglossusy die hier sehr leicht gelingt, tritt 
eine lange nachdauemde energische Contraction der ganzen betref- 
fenden Züngenhälfte ein, so dasff es aussieht, als bestehe eine Hemi- 
atrophie der Zunge. Bei directer faradischer und galvanischer Reizung 
der Zunge treten ausgesprochne tonische locale.Contractionen der Zunge 
ein, die sehr lange (5 — 10 Secunden) nachdauern und durch welche 
man der. Zunge alle möglichen Runzelnngen, Formverfindernngen, 
Asymmetrien verleihen kann, die jeweils einige Zeit bestehen. Ein- 
zelne iaradische Oeffhungsschläge geben dagegen stets nur kurze 
Zuckungen. 

Auch hier ist an allen möglichen Nerv-Muskelgebieten das gegen- 
sätzliche Verhalten zwischen directer und indirecter Rei- 
zung in überzeugendster Weise zu demonstriren : dieselben Stromstär- 
ken, welche vom Nerven aus nur kurze, blitzähnliche Zuckungen 
erzielen, lösen bei directer Muskelreizung die trägen, tonischen Con- 
tractionen mit mehr oder weniger langer Nachdauer aus. 

Alle die vorstehend mitgetheilten Ergebnisse wurden durch öfter 
wiederholte Untersuchung festgestellt. — Eine Veränderung in dem 
Zustand des Kranken trat während dessen kurzen Spitalaufenthalts 
nicht ein. 

Er wurde am 3. Mai entlassen. 

, , Nach den übereinstimmenden Befanden in den vorstehenden 
beiden Fällen war es mir natürlich von höchstem Interesse, zu 
liehen, ob auch in anderen Fällen von Thomsen'scher Krank- 
heit sich die gleiche Begelmässigkeit der klinischen Erscheinungen, 
eventuell auch eine Uebereinstimmung des anatomischen Befundes 
constatiren lassen würde ; nur dadurch konnte ein abschliessendes 
Urtheil über die endgültige Bedeutung der von mir festgestellten 
klinischen, wie pathologisch-anatomischen Thatsachen gewonnen 
werden. Ich bin deshalb meinem verehrten CoUegen, Herrn Dr. 
Geofg Fischer in Cannstatt zu ganz besonderem Danke ver- 
pflichtet dafür, dass er mir Gelegenheit gegeben hat, den von ihm 
(1. c.) beschriebenen Fall selbst zu untersuchen und mir auch das 
bei demselben excidirte Muskelstückchen zur genaueren mikro- 
skopischen Erforschung zu überlassen. Die folgende Darstellung 
dieses Falles wird zeigen, dass derselbe in allen wesentlichen 
Beziehungen genau die gleichen Erscheinungen darbot, wie 
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meioe beiden FiÜle, so dass an der pathognostischen Bedentong 
der von mir festgestellten Ergebnisse nnn nicht mehr gezweifelt 
werden kann. 

3. Jakob Martin, 21jähriger Banernsolm von TnttUngen (ein- 
getreten am 23. November 1885). 

Von Heredität niclita nachweisbar; in der ganzen Familie 
nicht; die Eltern sollen ganz gesund sein; ebenso einige noch lebende 
Geschwister, die gar nichts von der Krankheit darbieten. 

Patient will in der frühesten Kindheit und in der Schulzeit nichts 
von seinem Leiden bemerkt haben; erst im 16. Lebensjahr, nach- 
dem er zu einem Schuster in die Lehre gekommen war und anhaltend 
krumm sitzen musate, hat er die ersten Spuren desselben wahrgenom- 
men. Er hat es aber immer mögliehst zu verheimlichen gesucht und 
erst nachdem er als Soldat in ein Infanterieregiment eingereiht war, 
worin er es übrigens fertig brachte, das Eserciren ohne auffallende 
Störung mitzumachen, machte er dem Militärärzte Mittheilung von seinem 
Leiden, der dasselbe auch richtig erkannte und seine Entlassung vom 
Militär bewirkte. 

Irgend eine Ursache — ausser dem vielen „ Krummsitzen " beim 
Handwerk — weiss Patient nicht anzugeben ; er ist immer ganz gesand 
und kräftig gewesen und hat besonders keinerlei Symptome von Seiten 
des Nervensystems gehabt. 

Stat. praes. Gesund aussehender, sehr kräftig entwickelter 
Bursch. Gesichtsausdruck etwas plump, auffallende Breite der unteren 
Gesichtshälfte, sehr breiter, kräftiger Hals. Die Muskulatur sehr 
kräftig, an den oberen Extremitäten und der Schulter geradezu 
athletisch entwickelt, an den unteren Extremitäten jedoch kaum 
über das normale Maass hinausgehend. 

Maasse; Oberarm rechts') — I. 31,5 cm 

Vorderarm - 

Oberschenkel (ganz oben) . . . r. 52,7 cm - 
Oberschenkel {16 cm oberh.d. Patella) = 48,3- 
Wade = 34,0 - 

Fettpolster massig entwickelt; innere Organe vollkommen gesund. 

Am Nervensystem findet sich bei genauester Untersuchung 
keinerlei Anomalie: Psyche, Intelligenz, Sinnesorgane, Pupillen, 



1) Wogen des noch liegenden Wundverbandoa rectts nicht gemesaen, 
aber die Maasae jedenfalls eher nocb grCsaer ala links. 
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Sprache^ Sensibilität, inol. der Muskelsenaibilitäty — alles vollkommeB 
normal. Keine auffallenden vasomotorischen Störungen. 

Die Hautreflexe sind normal: es entstehen bei denselben durch- 
aus nur kurze, blitzähnliche Zuckungen, ohne jede Nachdauer (von 
der Planta pedis und dem Abdomen aus). 

Die Sehnenreflexe sind ebenfalls normal, lebhaft, besonders 
an der Patella leicht auszulösen: auch hier sind die Beflexzuckungen 
kurz, blitzähnlich, nicht nachdauemd. Ein Undeutlichwerden des Re- 
flexes bei rasch wiederholter Auslösung desselben ist hier nicht zu 
bemerken. 

Blasenfunction ganz normal ; die Harnentleerung kann durch will- 
kürlichen Sphincterschluss sofort unterbrochen werden. — Potenz 
normal. — Keinerlei Secretionsanomalien. 

Im Muskelsystem allein finden sich auch hier wieder die ein- 
zigen und auffallenden Störungen. Es besteht das typische^ schon so 
oft beschriebene Bild der myotonischen Störung in massigem 
Grade. 

Die ersten, nach längerer Ruhe ausgeführten Bewegungen sind 
steif, unbeholfen, erschwert, werden aber zusehends leich- 
ter und endlich ganz frei; besonders auffallend ist dies bei Beuge- 
und Streckbewegungen des Vorderarms und beim festen Schliessen der 
Hand und der Finger, die dann nur mühsam und allmählich wieder 
geöffnet werden können. 

Bei sehr energischen Einzelcontractionen tritt eine 
hochgradige, krampfartige Spannung und Härte des Mus- 
kels ein (aber ganz ohne Schmerz!), die je nach der Intensität der 
Contraction verschieden lange Zeit besteht: 10 — 27 Secunden. Bei 
wiederholter energischer Contraction wird diese Nachdauer immer 
kürzer: z.B. am Triceps brachii 27"— 21"— 14"— 10" u. s. w. 

Diese myotonischen Störungen gehen nun bei diesem Kranken, 
obgleich sie bei den ersten Bewegungen sehr ausgesprochen sind, 
verhältnissmässig rasch vorüber: nach wenigen Bewegungen geht alles 
ganz flott und rasch; daher konnte er auch beim Exerciren noch leid- 
lich mitkommen, besonders wenn er vorher heimlich einige Muskel- 
contractionen ausführte. 

Auffallend gering erwies sich — besonders im Hinblick auf 
die mächtige Muskelentwicklnng — auch hier die grobe Kraft des 
Kranken: er drückte am Dynamometer rechts wie links nur 40 — 45<> 
(em kräftiger Gesunder ca. 60^}; auch setzte er passiven Bewegungs- 
versuchen keinen normal grossen Widerstand entgegen. 
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Die Stdrong erstreckt sieh anch in diesem Fall auf fast die 
gesammte Hasknlatar: die Kau- nnd OeaiehtBmnskels sind be- 
tfaeiligt; an der Znnge und des Angenmnskeln üobb sich nichts Deut* 
liebes ooiutstirtiii ; die Sprache erechien objeedr ungestört. 

Die objective Unteranchnng des motorischen Nerren- 
nnd Hnskelsystema ergibt in allen wesentlichen Pnokten genau 
dieselben cliarakteristi sehen Verhältniase , wie bei meinen beiden an- 
dern Kranken, bo dass ich mich bei der Darateilung derselben kurz 
fassen kann und nur das Wichtigste, was in diesem Fall besonders 
constatirt wurde, hervorzuheben brauche. 

Die mltchtig entwickelten Mnskeb zeigen keine besondere VerÄn- 
derang ihrer Prallheit und Consistenz, fühlen sich elastisch, aber im 
erscblaS^en Zustande nicht hart an, nur im Zustande der Contraction 
erscheinen sie sehr hart und mit eckigen Conturen, zum Thoil knollig 
contrahirt Sie sind bei Druck nicht besonders sclimerzbaft. — Mus- 
kel Spannungen existiren nirgends. 

Die mechanische Erregbarkeit erscheint in den motori- 
schen Nerven überall eher herabgesetzt, ist nirgends deutlich 
nachweisbar^ in den Muskeln dagegen ist sie erhöbt nnd qualitativ 
verändert: bei stärkerem Aufdrücken, noch besser beim Beklopfen mit 
dem Percussionshammer erfolgt eine träge, walstartige oder wellen- 
förmige Contraction, die sich über das ganze betroflene Bündel erstreckt, 
und eine Nachdauer von (1^15 Secanden zeigt. Idiomusculäre 
Wülste treten nur an einzelnen Muskeln andeutungsweise auf. — Dies 
Verhalten erstreckt sich auf fast alle Muskeln des Körpers, ist undeut- 
lich im Gesicht, aber deutlich an der Zunge, sehr intensiv besonders 
an den Pectorales, Deltoideis, den Ober- und Vorderarmmuskein , an 
den Vastis, Gastrocnemiis etc. 

Elektrische Erregbarkeit. Die Ergebnisse der vielfach 
wiederholten und controlirten Prüfungen sind kurz zusammengefasst 
folgende : 

Motorische Nerven. Ihre faradischo Erregbarkeit zeigt 
keiue quantitativen Anomalien. 

N. frontal, sin.') — 125 mm RA. 
N, accesBor. sin. — 135 = = 
N. ninaria sin. — 139 ^ 
N. peroneus sin. — 132 = 



j Wegen dea Verbandes am rechteu Ann nur links genauer geprüft. 
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56 Eigene Beobachtangen: Falim. 

Bei Minimalcontraction ist keine Nachdaner vorhanden; vom N. 
nlnarifl aus tritt dieselbe erst ein bei Verstärkung des Stroms auf 
115 mm, (bei 120 mm noch nicht); dann Nachdauer von 4 — 5'^; 
bei 90 mm Nachdauer von 6 — 7^'. — Vom N. peroneus aus Nach- 
dauer bei. 120 mm RA. 

Einzelne Oeffnungsschläge geben vom Nerven aus bei 
jeder, auch der höchsten Stromstärke, nur kurze Zuckungen. 

Die galvanische Erregbarkeit zeigt ebenfalls keine quan- 
titativen Anomalien. 

N. frontal, sin. — EaSZ: 2,0 M.A. (Normalelektrode) i) 

N. accessor. sin. — = 0,5 = 

N. ulnar, sin. — = 0,5 = KaSte: 7,0 M.A. 

N. peron. sin. — = 2,0 = ^ 9,5 = 

In qualitativer Beziehung folgen die einzelnen Reizmomente 
ungefähr in der gewöhnlichen Weise aufeinander, doch tritt auch in 
diesem Falle hervor, dass KaSTe auffallend spät und erst bei 
relativ hohen Stromstärken, mit oder selbst nach EaOZ erscheint, z. B. 

Nerv, ulnar, sin. N. peroneus sin. 

KaSZ bei 0,6 M.A. KaSZ bei 2,0 M.A, (Normalelektr.) 

AnSZ =1,8 = AnOZ = 3,0 = 

AnOZ = 2,0 = AnSZ = 6,0 = 

KaSTe = 5,0 = KaSTe = 9,5 = 

KaOZ = 5,0 = KaOZ :: 9,5 = 

Dabei sind alle die galvanisch ausgelösten Zuckungen (natürlich 
mit Ausnahme von KaSTe) kurz und blitzähnlich, auch bei viel höhe- 
ren Stromstärken. Niemals zeigt sich eine deutliche Nach- 
dauer, selbst bei KaSTe nicht! 

Dagegen treten bei labiler Reizung der Nerven mit der Ka 
(bei ca. 4 — 5 M.A. Stromstärke) tonische Contractionen ein mit ganz 
deutlicher Nachdauer, das ist wiederholt und sicher an allen 
möglichen Nerven (ulnaris, radialis, medianus und peroneus) constatirt 
worden. 

Muskeln. Mit dem faradischen Strom treten bei ganz mini- 
malen Reizen die gewöhnlichen Contractionen ohne Nachdauer ein; 
sobald man aber den Rollenabstand vermindert, werden diese Contrac- 
tionen sofort nachdauernd und zwar bei stärkeren Strömen ziemlich 



1) Vgl. Erb, Vorschlag einer „Normalelektrode" für galvanische Erreg- 
barkeitsbestimmungen. MendePs Neurol. Centralbl. 1886: No. 1. 
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lange (5 — 15'0* ^^^ vorher noch gar nicht untersuchten Muskeln 
kann diese Nachdauer auch schon bei minimalen Strömen eintreten. 
Das ist an allen erreichbaren Muskeln des Körpers mehr oder weniger 
ausgesprochen. 

An einigen Muskeln jedoch — am schönsten hier am Innern Kopf 
des GastrocnemiuB — tritt bei stärkeren faradischen Strömen 
(ca. 80 — 60 mm R.Abst.) eine eigenthflmliche Erscheinung auf: bei 
nnverrückt gehaltener (Normal-) Elektrode , besonders wenn dieselbe 
am Sehnenende der Muskelfasern steht, treten stark oscillirende, 
wog^ende Mnskelcontractionen ein, welche den ganzen Muskel 
in eine unruhige , aber ganz ungeregelte Wellenbewegung versetzen; 
eine bestimmte Richtung dieser Wellen lässt sich dabei in keiner Weise 
erkennen und es hat das ganze Phänomen mit den durch den galva« 
nischen Strom zu erzeugenden, rhythmischen, in einer bestimmten 
Richtung verlaufenden Wellenbewegungen nur eine entfernte Aehn- 
lichkeit 

Für den galvanischen Strom zeigen die Muskeln eine in 
massigem Grade gesteigerte Erregbarkeit; in fast allen Muskeln 
ist bei 2 — 4,0 M.A. (Normalelektr.) schon deutliche Contraction aus- 
zulösen. — Die Muskeln reagiren nur auf Stromschliessungen 
und zwar ziemlich gleich stark auf EaS und AnS ; bald überwiegt die 
eine, bald die andere. — Nur die. durch minimale Stromstärken aus- 
gelösten Zuckungen sind meist noch kurz, besonders mit der Ea, wäh- 
rend sie mit der An häufig schon- von vornherein träge sind; sobald 
die Stromstärke etwas höher genommen wird, werden die Zuckungen 
deutlich träge, tonisch und in ausgesprochenem Grade nachdau- 
ernd; bei der EaS sieht man manchmal eine Doppelzuckung: erst 
eine kurze, dann eine träge anschliessend (Nerven- und Muskelreizung?) 
^- Je weniger die Muskeln vorher willkürlich bewegt oder elektrisch 
untersucht wurden, desto deutlicher treten diese Erscheinungen hervor. 

Nachdauer der Contraction an verschiedenen Muskeln, bei ver- 
schiedenen Stromstärken mit EaS ca. 7 — 12", mit AnS ca. 7 — 15" 

Berührt man breite und grosse Muskeln mit der einen oder an- 
dern Elektrode bei genügend starkem Strom, so tritt eine exquisite 
D eilen bildung ein, die sich entweder nur auf das Bereich der 
Elektrode beschränkt oder sich über das ganze betroffene Muskelbündel 
erstreckt und dann beim Verschieben der Elektrode mit dieser über 
die verschiedenen Muskelbündel hinwandert. 

Endlich tritt auch bei diesem Eranken das Phänomen der „rhyth- 
mischen, wellenförmigen Contractionen'' bei stabiler Ein- 
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58 Eigene Beobachtungen: Fall in. 

Wirkung des galvanigchen Stromes auf; dasselbe ist an versohiedenen 
Mnskelpartieen (Flexoren der Hand und Finger^ Vastns internus, inne- 
rer Kopf des Gastrocnemius, Biceps brachii etc.) auszulösen, wenn 
auch allerdings nicht an allen Tagen mit gleicher Gonstanc und Pr&- 
oision ; es bedarf oft längeren Suchens und stärkerer oder modificirter 
Einwirkung des Stroms, um es in einer demonstrirbaren Weise au er« 
aeugen. Doch ist mir dies jeden Tag in der einen oder andern, an 
manchen Tagen in allen den genannten Mnskelpartieen gelungen, 
pie besten Applicationsweisen sind fttr die Flexoren am Vorderarm: 
innere Handfläche oder Volarseite des Handgelenks — Nacken; für 
den Vaatus internus: neben der Patella — Nacken; fflr den Gastro- 
cnemius internus: Sehnenende des Muskels — Nacken. Die aur Aus« 
lösung des Phänomens erforderliche Stromstärke schwankt zwischen 
6 und 20 M.A. (Normalelektrode, 10 qcm); manchmal erschien es aweck- 
mässig, von den höheren Stromstärken wieder auf niedere zurttckau* 
gehen, oder mehrfache Stromwendungen auszuführen, oder eine etwas 
grössere Reiaelektrode (25 qcm) zu nehmen, dieselbe etwas hin- und 
berauschieben u. dergl., — um das Phänomen deutlicher zu machen, i) 

Es erscheint dann aber in der schon in den beiden ersten Fällen 
beschriebenen typischen Weise in Form von rhythmischen, mit ver- 
schiedener Geschwindigkeit aufeinander folgenden Contraetionswellen, 
welche von der Ea ausgehen resp. zu der An sich hiabewegen. Die 
Anodenrhythmik war in diesem Falle verhältnissmässig undeutlicher 
und nur schwierig herzustellen. — Im Vastns internus war manch- 
mal, wegen des schrägen Verlaufs seiner Muskelbündel die Richtung 
der Wellen nicht mit vollkommener Sicherheit festzustellen. 

Jedenfalls war dies Phänomen auch bei diesem Kranken in vielen 
Muskeln nachweisbar und unterschied sich durch die regelmässige Folge 
und bestimmte Richtung der Contractionswellen deutlich von den mit* 
telst des faradischen Stroms, z. Th. in denselben Muskeln, auszulösen- 
den, undulirenden, unregelmässig wogenden Contractionen. 

Alle die geschilderten Erscheinungen waren auch bei diesem Kran- 
ken so ziemlieh über die ganze willkflrliche Muskulatur ver. 
breitet; sie liessen sich z. B. auch an der Zunge in sehr charak- 
teristischer Form nachweisen und waren an den kleinen Handmus* 
kein sehr schön herzustellen, hier sehr an EaR erinnernd. Bei diesem 



1) Ich führe das alles an, um späteren Beobachtern die Herstellung dieses 
interessanten Phänomens, das nicht immer sehr leicht nachweisbar ist, zu 
erleichtem. 
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aber Doch mehr, aU bei den zwei andern ErankeD war ein gewisser 
Wechsel in der Intensität der Erscheinungen sehr dentlich ; 
an manchen Tagen gelang die Auslösung nnd Demonstration derselben 
sehr leicht, an andern Tagen schwieriger. Offenbar hatte, neben ande- 
ren uns nocli unbeliannten EinflÜBaen, besouäera das längere und wie- 
derholte Uutersucbcn die Folge, dass die in yotoni sehen Heaclionen mehr 
zurücktraten, was ja nach dem Verhallen bei willkürlichen Bewegun- 
gen auch wohl au erwarten war. 

Die galvano-faradiBcbe Prüfung der verschiedenen Nerven und 
Muakelgruppeu förderte nichts Neues zu Tage. 

Die bei den beiden andern Kranken beobachtete Unruhe der Mus- 
keln, mit da und dort auftretenden zuckenden Bewegungen bestand in 
diesem Falle nicht. 

Herr Dr. Fischer hatte bei diesem Kranken ebenfalls aus 
dem Biceps brachii ein MuskelstUckcben herausgeschnitten und 
mir dasselbe dann freundlichst zur mikroskopificben Uatersaebiuig 
Überlassen. Ueber die Untersuchung frischer Präparate hat er 
selbst (1. c.) schon berichtet, die Resultate meiner UnterBUchong 
am gehärteten und gefärbten Präparate werde ich unten im Zu- 
sammenhang darstellen. 
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Epikrise det Yorsteliendeii BeobacMungen. 
Symptomatologie und Diagnose der Tliomsen'sclien 

Eranklieit 



Bei der epikritischen Würdigung der drei vorstehenden FäUe 
mag zunächst auf die Diagnose derselben etwas eingegangen 
werden. Es wird nicht schwer sein, die Richtigkeit derselben zu 
erweisen. In der That dürften kaum schlagendere Beispiele von 
der Thomsen'schen Krankheit gefunden werden; es besteht in 
allen wesentlichen Punkten vollständige Uebereinstimmung mit 
dem von Thomsen selbst gezeichneten Bilde. 

Allerdings ist nicht in allen drei Fällen der hereditäre oder 
9;familiale^' Charakter des Leidens ausgesprochen; in dem FaUe 
Martin war von weiteren Erkrankungen in der Familie nichts 
zu eruiren; die beiden ersten Beobachtungen aber betreffen zwei 
Brüder, und wenn auch sonstige Fälle in der Familie bisher nicht 
bekannt sind, so dürfte doch dies Vorkommen bei zwei Brüdern 
allein schon auf den „familialen^^ Charakter der Krankheit, auf 
gleichartige, von den Erzeugern überkommene Anomalien hin- 
weisen. 

Das Leiden hat sich auch bei den beiden Brüdern schon in 
der frühesten Kindheit gezeigt: sie haben dasselbe gehabt, so weit 
sie sich zurückerinnern können, die Eltern haben es bei den Kin- 
dern schon ganz früh wahrgenommen ; auch dies trifft ja für fast 
alle Fälle in der Thomsen'schen Familie zu. — In meinem 
dritten Falle ist jedoch das Leiden erst um die Pubertätszeit wahr- 
genommen worden; auch dies ist ja früher schon beobachtet 
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Meine Kranken bieten das typische Bild der myotonischen 
Störung der Mnskeln dar^ gerade so, wie es Thomsen für sich 
und seine Kinder beschreibt: die eigenthttmliche Bewegungsstörung 
nach längerer Ruhe, die rasch zunehmende Verlangsamung und 
Steifheit der Bewegungen durch eine eigenthttmliche tonische 
Spannung der Muskeln; das Steif- und Hartwerden der Muskeln 
mit langer Nachdauer der krampf ähnlichen Gontraction bei plötz- 
lichen , energischen Bewegungen; die allmähliche Lösung dieser 
krampüartigen Spannung durch fortgesetzte active Bewegungen, 
die zunehmend freier und leichter und schliesslich ganz normal 
werden; der Einfluss psychischer Erregungen, der Wärme, der 
Kälte u. s. w. auf die Störung: alles dies ist vollkommen charakte- 
ristisch. Nur bieten meine drei Fälle nicht den höchsten Grad 
des Leidens dar, in welchem die Kranken bei plötzlichen, rasch 
ausgeführten Bewegungen oder bei heftigen psychischen Einwir- 
kungen am ganzen Körper steif werden, hinstttrzen und sich httlf- 
los am Boden wälzen, bis die Lösung der krampfhaften Spannung 
eintritt. 

Die athletische Entwicklung der Muskeln fehlt auch in meinen 
Fällen nicht; besonders bei dem JtLngeren (14jährigen) der beiden 
Brttder war sie sehr deutlich : derselbe sah aus wie ein stämmiger, 
etwas klein gebliebener, erwachsener Bursch von ca. 20 Jahren; 
der Umfang seiner Waden und Oberarme war sehr beträchtlich 
und besonders colossal war die Entwicklung der Glutaei, der Ober- 
schenkel und der Pectorales. In dem dritten Falle (Martin) war 
die starke Muskelentwicklung besonders in der oberen Körper- 
hälfte sehr ausgesprochen. 

In diesen Muskeln fehlten aber bei passiven Bewegungen alle 
Muskelspannungen ; sie fühlten sich auch nicht besonders abnorm, 
ungewöhnlich hart an (wenn sie nicht gerade stark contrahirt waren), 
sondern etwas prall und fest-elastisch, ungefähr so, wie sich eben 
die Muskeln bei sehr muskulösen Personen anfühlen. 

Charakteristisch aber ist femer das Fehlen aller und jeder 
sonstigen Störung; besonders erwies sich das nach allen Rich- 
tungen hin untersuchte Nervensystem vollständig intact, so dass 
etwa von einer symptomatischen Form der myotonischen Störung 
keine Bede sein konnte. 
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62 Symptomatologie der Thomsen'schen Krankheit. 

Endlich gab die objective Untersachang der Muskeln dnrch 
die Palpation, durch mechanische und elektrische Beize ähnliche 
— allerdings erheblich erweiterte und veryollständigte — Befunde, 
wie sie auch in frttheren Fällen von anderen Beobachtern (vgl. 
S. 26) erhobein wurden. Typisch ist besonders die Nachdaner der 
willkürlichen y mechanischen und elektrischen Contractionen, die 
Trägheit und der tonische Charakter der Zuckungen, das Auf* 
treten der Erscheinungen wesentlich bei directer Beizung u. s. w. 
Die völlige Uebereinstimmung aller dieser Befunde in meinen drei 
Beobachtungen ist eine weitere Garantie dafür, dass es sich dabei 
um etwas zu der Krankheit Gehörendes, für dieselbe Charakte*" 
ristisches handelt. 

Es kann somit nicht dem mindesten Zweifel unterliegen, dass 
diese drei Beobachtungen typische und reine Fälle von 
Thomsen'scher Krankheit darstellen. 

Von besonderem Interesse ist nun in diesen drei Fällen das 
genau untersuchte Verhalten der motorischen Nerven und 
der Muskeln bei der objectiven Untersuchung: da dasselbe an 
ganz typischen Fällen geprüft, in denselben vollkommen überein- 
stimmend gefunden wurde, überdies auch unzweifelhaft — wie sich 
aus den in der Literatur niedergelegten Angaben ergibt — in 
vielen früheren Fällen ähnlich vorhanden gewesen ist, hat dasselbe 
ohne Zweifel für die Pathologie der Krankheit eine erhebliche 
Bedeutung und wird sicherlich diagnostisch verwerthbar sein. 
Es soll deshalb hier etwas näher darauf eingegangen werden. 
Am besten bekannt und am eingehendsten beschrieben ist 
das Verhalten der Muskeln bei den willkürlichen Bewe- 
gungen; dasselbe bot auch in meinen Fällen nichts von den 
seitherigen Beschreibungen erheblich Abweichendes dar, so dass 
ich auf Details nicht einzugehen brauche. 

Bei den gewöhnlichen Bewegungen, sobald dieselben 
nach längerer Buhe begonnen werden, tritt die bekannte Steif- 
heit und Verlangsamung derselben ein, die anfangs als eine 
fast vollkommene Starre und Unbeweglichkeit erscheinen kann, 
sich aber mit Fortsetzung der Bewegungen sichtlich löst, so dass 
nach einer mehr oder weniger langen Beihe von anfangs be- 
schwerlich und zögernd ausgeführten Bewegungen schliesslich 
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eine völlig freie and normale Aasftthrung derselben ein- 
tritt Das ist beim Gehen^ Laufen, beim Zugreifen mit den Hän- 
den, bei den Bewegungen der Arme, auch bei den Eaubewegnngen 
u. s. w. in der gleichen Weise , aber in wechselndem Qrade der 
Fall. Anch bei unseren Kranken wirken längere Buhe, Kälte, 
^emüthsbewegungen , gesteigerte Aufmerksamkeit und Willens- 
anstrengung verschlimmernd, Wärme, Gemttthsruhe, massige Be- 
wegung, ein Glas Wein n. dgl. erleichternd auf die Störung. 

lieber die eigentliche Art und das Wesen derselben erhält 
man jedoch den besten Aufschluss, wenn man das Vonstattengehen 
einzelner energischer willkürlicher Gontractionen ge- 
nauer beobachtet. Lässt man den Kranken nach längerer Ruhe 
irgend eine Einzelbewegung, z. B. Schliessen der Hand zur Faust, 
Beugung des Vorderarmes, Streckung des Vorderarmes, Zusammen- 
beissen der Zähne, plötzlich und energisch ausfuhren, so erfolgt 
die Contraction mit anscheinend normaler Baschheit nnd Energie« 
Das lehren auch die myographischen Curven von Ballet und 
Marie, ebenso von Pitres und Dallidet, dass die erste Con- 
traction der Muskeln mit fast normaler Baschheit und Energie 
erfolgt. — Aber der Muskel vermag nach Aufhören der Willens- 
action nicht rasch zu erschlaffen: die Contraction ist eine tonische, 
dauernde, und klingt nur langsam und allmählich ab, sie zeigt 
also eine bestimmte Nachdaner, die um so grösser ist, je ener- 
gischer die Contraction und je mehr gerade der betreffende Muskel 
zu dem Auftreten der „myotonischen Störung^' disponirt war; ich 
habe solche Nachdauer von 5—20 — 30 Secunden gesehen. Sie 
lässt sich am besten durch die Palpation des brettharten, in 
eckigen, knolligen Formen contrahirten Muskels erkennen; die 
definitive Erschlaffung markirt sich dann ziemlich deutlich durch 
die Wiederkehr der weichen, normalen Beschaffenheit des Muskels. 

Aus dieser Störung der Einzelbewegungen, die sich also im 
Wesentlichen als eine bei jeder willkürlichen Erregung sich einstel- 
lende tonische Dauercontraction des Muskels darstellt und haupt- 
sächlich darin besteht, dass die contrahirten Muskeln nicht rasch 
willkürlich erschlafft werden können, erklärt sich nun die Störung 
der complicirteren Bewegungen in der ein&chsten Weise. Die zuerst 
in Thätigkeit tretenden Muskeln gerathen in den Zustand der 
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mjotoniflchen Spannnng; gleichzeitig damit oder im nächsten Be- 
wegongsmoment gerathen aber auch ihre Antagonisten in den- 
selben Znstand, nmso mehr, je energischer sie innervirt werden, 
nm den durch die Spannung der ersteren Muskeln gesetzten Wider- 
stand zu überwinden; und so kommt es, dass alle Wechselbe- 
wegungen nur mit grosser Schwierigkeit erfolgen oder dass — 
bei höheren Graden des Leidens und energischer plötzlicher Inner- 
vation — ganze Olieder oder &st der ganze Körper steif und 
starr werden, die Kranken hinstflrzen und einige Zeit bewegungs- 
unfähig sind. 

Die Fortsetzung der Bewegungen wird nur dadurch ermög- 
licht, dass mit mehrÜEu^her Wiederholung derselben die Muskeln 
ihre Neigung zu Dauercontractionen verlieren, ihre Fähigkeit zur 
willkürlichen Erschlaffung wieder gewinnen und in einen annä- 
hernd normalen Zustand zurückkehren, in welchem dann alle will- 
kürlichen Bewegungen in normaler Leichtigkeit und in normal 
rascher Folge von statten gehen. Das ist vielleicht die merk- 
würdigste Erscheinung bei dieser Erkrankung, dass diese mjoto- 
nische Störung der Muskeln so rasch und anscheinend vollständig 
verschwindet, um nach längerer Ruhe der Muskeln immer in der 
gleichen Weise wiederzukehren. • 

Das Verschwinden der mjotonischen Störung geschah in mei- 
nen Fällen, die nur einen leichteren Grad des Leidens darstellen, 
ziemlich rasch; schon nach wenigen Bewegungen, die sichflich 
freier wurden, war die Spannung gelöst und es liess sich keinerlei 
Anomalie mehr in der Leichtigkeit und Schnelligkeit der Bewe- 
gungen erkennen. 

Im Hinblick auf die bedeutende, zum Theil sehr mächtige 
Entwicklung der Muskulatur erschien in sämmüichen drei Fällen 
die grobe Kraft derselben verhältnissmässig geringe jedenfalls 
geringer als man hätte erwarten sollen; das geht mit Sicherheit 
sowohl aus den Dynamometermessungen, wie aus der Prüfung 
des Widerstandes hervor, welchen die Elranken den energischen 
Bewegungsversuchen des untersuchenden Arztes entgegenzustellen 
vermochten. 

Bei der Palpation der Muskeln erwiesen sich dieselben 
in meinen drei Fällen im erschlafften Zustande keineswegs 
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abnorm; sie waren weich-elastisch, von massiger Frallheit, wie 
die Mnskeln kräftiger Individuen. Im contrahirten Zustand 
allerdings waren sie auffallend hart und fest, mit eckigen 
Conturen sich darstellend und besonders durch das lange Bestehen 
dieser Härte auffallend. 

In den beiden ersten Fällen zeigte sich auch eine gewisse 
Empfindlichkeit der Muskeln bei Druck, Wälzen zwischen den 
Fingern, Beklopfen mit dem Percussionshammer u. s. w. — mehr 
als man dies sonst bei Gesunden zu finden pflegt. Auch waren 
bei denselben Kranken häufige unwillkürliche zuckende Bewe- 
gungen der Muskeln, bündeiförmige Contractionen derselben zu 
sehen, welche eine eigenthümliche Muskel- und Gliederimruhe 
bewirkten, welche bei der feineren Untersuchung recht störend 
sein konnte. Mit „fibrillären Zuckungen'^ hatte diese Erscheinung 
jedoch nichts zu thun. — Im dritten Fall fehlte dieselbe, ebenso 
wie Druckempfindlichkeit der Muskeln. 

Muskelspannungen waren — bei völlig ruhigem und er- 
schlafftem Zustande der Muskulatur — bei keinem dieser drei 
Kranken vorhanden. 

Bei der genaueren Untersuchung des Nerv - Muskelapparatis 
mit mechanischen und elektrischen Beizen stellte sich 
alsbald heraus, dass das Verhalten der motorischen Ner- 
ven und der Muskeln ein deutlich verschiedenes war, 
dass sozusagen ein gewisser Gegensatz zwischen beiden bestand. 
Wir begegnen dieser Thatsache ja öfters: bei der EaE ist sie 
geradezu typisch und bei der Tetanie ist in anderem Sinne ein 
ganz analoger Gegensatz zu constatiren. 

Auch diese Thatsache ist bisher meist übersehen und jeden- 
falls nirgends genügend gewürdigt worden ; daraus ist zum Theil 
wohl die mangelnde Uebereinstimmung der Angaben verschiedener 
Autoren über die Erregbarkeitsverhältnisse des Nerv-Muskelappa- 
rats bei der Thomöen'schen Krankheit zu erklären. Die Ver- 
hältnisse gestalten sich aber ziemlich klar und einfach, wenn- man 
diese Verschiedenheit berücksichtigt, und es ist deshalb am besten, 
die mechanischen und elektrischen Erregbarkeitsveränderungen 
an den motorischen Nerven und den Muskeln getrennt zu be- 
trachten. 

Erb, Thomsen'Bohe Krankheit. 5 
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Motorische Nerven. Die mechanische Erregbarkeit der- 
selben (geprüft durch Beklopfen mit dem Percnssionshammer) ist 
jedenfalls nicht erhöht, erscheint vielmehr eher herabge- 
setzt; denn es sind nirgends von den Plexus oder Nervenstäm- 
men ans durch Beklopfen deutliche Zuckungen auszulösen. 

Die faradische Erregbarkeit erscheint quantitativ nor- 
mal ; wenigstens weichen die gefundenen Zahlen flir die minimalen 
Gontractionen von den normalen nicht in erheblichem Grade ab. 
Die Minimalcontractionen zeigen — auch bei freischwin- 
gender Feder — keine Nachdauer; es bedarf einer massigen 
Verstärkung des Stromes (um 10—20 — 30 mm Rollenabst), um 
die Erscheinung der Nachdauer hervorzurufen. Dieselbe ist je 
nach der angewendeten Stromstärke und nach der jeweiligen Dis- 
position der Muskeln verschieden lang: von 4— 7 --10 Secunden, 
meist jedoch erheblich kürzer als die Nachdauer bei directer fa- 
radischer Muskelreizung. 

Es scheint) dass zur Erzielung dieser Nachdauer vom Nerven 
aus nur die summirte Reizung^ wie sie bei freischwingender Feder 
von den rasch aufeinander folgenden Inductionsschlägen ausgeht, 
imstande ist: denn einzelne Oeffnungsschläge, mögen sie 
noch so stark sein, rufen ausnahmslos nur kurze, blitz- 
ähnliche Zuckungen hervor, obgleich ihre Beizwirkung schon 
bei sehr grossen Bollenabständen, also geringen Stromstärken, 
beginnt. 

Die galvanische Erregbarkeit der motorischen Nerven 
erscheint eben&lls in quantitativer Beziehung durchaus 
normal. Die ersten ElaS - Zuckungen liegen zwischen 0,5 und 
2,0 M.Amp. — Eine geringe Herabsetzung der Erregbarkeit ist 
jedoch wohl darin zu erkennen, dass EaSTe erst spät und bei 
relativ hohen Stromstärken eintritt, meist erst gleichzeitig mit, 
zuweilen selbst erst nach der KaOZ. — Im Uebrigen verhält sich 
das Zuckungsgesetz ziemlich normal; die einzelnen Beiz- 
momente folgen in der gewöhnlichen Beihenfolge an den verschie- 
denen Nerven aufeinander. — Die Zuckungen sind bei allen 
Beizmomenten kurz, blitzähnlich und von durchaus normaler 
Beschaffenheit; sie zeigen keinerlei Nachdauer, selbst nach 
KaSTe nicht oder höchstens nur andeutungsweise. — Es sind also 
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auch hierbei Einzelreize nicht im Stande, nachdaaemde Znckon^ 
gen ansznlOsen. Um so bemerkenswerther ist die Thatsache, das» 
labile Ströme (also snmmirte Reize!) von den verschiedensten 
Nerven ans toniscbCy unzweifelhaft nachdanernde Gon^ 
tractionen anslSsen. Doch erstreckt sich diese Nachdaner nur 
anf eine massige Zahl von Seenndan. 

Also kurz znsammengefewst: „Die mechanische, faradische 
nnd galvanische Erregbarkeit der motorischen Nerven ist in quan- 
titativer Hinsicht annähernd normal, jedenfalls nicht erhöht, eher 
herabgesetzt; das Znckungsgesetz ist annähernd normal; alle Ein- 
zelreize geben nur kurze, nicht naehdauemde Gontractionen und 
nur snmmirte Beize (gewöhnliche secundäre faradische Ströme, 
labile galvanische Ströme) lösen tonische, deutlich naehdauemde 
Gontractionen aus." 

Muskeln. Ihre mechanische Erregbarkeit istunzwei^» 
felhaft erhöht. Schon bei Druck mit der Fingerspitze auf die- 
selben, noch mehr beim Beklopfen mit dem Percussionshammer 
entstehen träge, tonische Gontractionen der betroffiien Bttndel, die 
je nach Lage und Grösse der Muskeln als tiefe Furchen, Dellen 
oder Wülste erseheinen. Diese Gontractionen haben eine sehr 
beträchtliche Nachdauer, je nach der Stärke des Beizes und 
der Disposition der Muskeln von 5—30 Secunden. Diese mecha- 
nisch erregten, lange nachdauemden Gontractionen sind ausser- 
ordentlich charakteristisch fUr die Krankheit — Von localen „idio- 
musculären'^ Gontractionswttlsten tritt bei unsem Kranken bei 
mechanischer Beizung nur an wenigen Muskeln etwas auf; dieso 
Erscheinung tritt hier jedenfalls ganz zurück. 

Fttr den faradischen Strom sind sämmtliche erreichbaren 
Muskeln sehr leicht erregbar. — Mit primären und secundären 
faradischen Strömen treten bei minimalen Beizen die gewöhnlichen 
Gontractionen und zwar fast immer ohne Naehdauer ein; aber 
schon eine massige Verstärkung des Stromes genügt, diese Gon- 
tractionen in mehr oder weniger lange nachdauernde zu ver- 
wandeln, die nur allmählich abklingen. Je nach der Stromstärke 
beträgt diese Nachdauer der faradischen Gontraction zwischen 5 
und 20 Secunden. — Dagegen werden mit einzelnen Oeff- 
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nnngsschlägen, mag man dieselben noch so stark wähleui 
stets nur kurze, blitzähnliche Zuckungen ausgelöst. 

An einzelnen Muskeln jedoch liess sich im Fall 3. bei stär- 
keren faradischen Strömen und unverrflckt gehaltenen Elektroden 
noch eine weitere Erscheinung constatiren: nämlich stark wo- 
gende, oscillirende Muskelcontractionen, durchweiche 
die ganze Muskelmasse in eine ungeregelte, unaufhörliche Wellen- 
bewegung versetzt wird. Eine bestimmte Bichtung dieser Wellen 
liess sich dabei jedoch nicht erkennen. Es ist unstreitig dasselbe 
Phänomen, welches schon Bernhardt i) beobachtet und zuerst 
beschrieben und welches, wie es scheint, auch Petrone (1. e.) 
gesehen hat. — In meinen beiden ersten Fällen habe ich leider 
nicht darauf geachtet, zweifle aber nicht, dass es auch bei diesen 
herstellbar sein wird. 

Die galvanische Erregbarkeit der Muskeln erscheint in 
quantitativer Hinsicht etwas gesteigert, wenigstens war dies in 
den beiden ersten Fällen deutlich, bei welchen in den verschie- 
densten Muskeln schon bei V^—Vs — 1 — 2 M.Amp. mit der Ka so- 
wohl wie mit der An Schliessungszuckungen ausgelöst werden 
konnten. — Diese gesteigerte Erregbarkeit zeigt sich auch noch 
darin, dass bei Beizung gewisser Muskeln auch in den benach- 
barten Muskeln durch Stromschleifen Gontractionen eintreten, ebenso 
bei Durchleitung des Stroms durch eine ganze Extremität, was ja 
bei Gesunden nicht beobachtet wird. 

In qualitativer Beziehung ist zunächst zu bemerken, dass 
nur Schliessungszuckungen auftreten, sowohl an der Ka wie an 
der An. — Die Beizwirkung der beiden Pole ist eine ziemlich 
gleiche ; bald überwiegt der eine, bald der andere ; relativ häufig 

— dem Verhalten des Gesunden gegenüber — überwiegt die An 
und es erinnert so das Verhalten der Muskeln häufig an die EaB. 

— Diese Aehnlichkeit wird aber noch gesteigert durch die be- 
sonders charakteristischen Erscheinungen der auffallenden Träg- 
heit, des tonischen Charakters und der Nachdauer der 
galvanischen Muskelcontractionen. 

Zunächst treten bei schwächeren Strömen die Trägheit und 
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der tonische Charakter der Zacknngen hervor: besonders bei 
AnS tritt das constant auf, während bei minimalen EaS- Beizen 
die erste Zuckung manchmal noch eine kurze ist und erst bei 
stärkerem Strom eine träge, tonische wird. Das lässt sich an den 
verschiedensten Muskeln in exquisitester Weise darstellen: die 
Muskeln erheben sich langsam zur vollen tonischen Gontraction, 
oder ihre Sehnen spannen sich in entsprechender Weise, oder es 
entsteht eine tiefe, bleibende Furche oder mehr eine circumscripte 
Delle u. s. w., wie es oben (S. 37) beschrieben ist. 

Bei stärkeren Strömen aber bleibt regelmässig nach dem 
Oefihen eine mehr oder weniger lange Nachdauer der toni- 
schen Contraction zurück, die nur ganz allmählich abklingt 
und im geraden Yerhältniss zu der einwirkenden Stromintensität 
steht; diese Nachdauer beträgt in den verschiedenen Muskeln 
zwischen 5 und 30 Secunden. 

Endlich lässt sich dann noch an verschiedenen Muskeln 
(Flexoren der Finger am Vorderarm, Biceps brachii, Vastus 
internus und extemus, Gastrocnemius internus u. s. w.) das in 
den Krankengeschichten ausführlich beschriebene Phänomen der 
rhythmisch-wellenförmigen Contractionen bei stabiler 
Stromeinwirkung darstellen. Diese merkwürdige Erscheinung 
lässt sich am schönsten sehen, wenn man die Beiz - Elektrode 
nicht direct auf den Muskel, sondern auf das Sehnenende des- 
selben oder noch tiefer aufisetzt Bei genügender Stromstärke 
tritt dann zunächst eine tonische Contraction ein, welcher sich 
eine unruhige, undulirende Bewegung des Muskels anschliesst, 
die dann bald in eine geordnete, regelmässige Wellenbewegung 
übergeht. Kleinere oder grössere Contractionswellen folgen sich 
nun bald rascher, bald langsamer (etwa 1 — 3 in der Secunde, 
doch ist das sehr verschieden), und es lässt sich sehr bald er- 
kennen, dass dieselben in ganz gesetzmässiger Weise immer in 
einer bestimmten Bichtung verlaufen: sie gehen von der Ka 
aus und bewegen sich zur An hin; steht also z. B. die Ka 
in der Hand, so laufen die Contractionswellen in d^n Beugern am 
Vorderarm aufwärts, steht aber die An in der Hand, so laufen 
sie nach abwärts. (Im Vastus internus war manchmal, besonders 
bei dem 3. Kranken , die Bewegungsrichtung nicht ganz deutlich 
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zu erkennen y wohl wegen der flebrag» Bichtnng iwier Moskel- 
bflndel nnd der ziemlich ansgiebigen^ wogenden Bewegungen.) 

Dies Phänomen war bei mdnen 3 Kranken in den oben ge- 
nannten Muskeln dentUch hervorEnmfen, an manchen Tagen Ideh- 
ter, an anderen Tagen schwieriger nnd nnr mit ZohlUfenahme yon 
allerlei Kunstgriffen (s. Beob. 3). Dasselbe ist in yerschiedenen 
Beziehungen interessant: zunächst, weil es im Gegensatz zu der 
sonst vorhandenen Neigung der Muskeln zu tonischen und an- 
dauernden Contractionen hier eine rasch wechselnde rhythmische 
Contractionsform zur Anschauung bringt, welche sonst unter patho- 
logischen Verhältnissen noch nicht beobachtet wurde; dann, weil 
dasselbe eine nicht unwichtige Bestätigung der physiologischen 
Lehre bringt, dass die Beizwirkung bei der Schliessung und beim 
Geschlossensein des galvanischen Stroms stets von der Ka aus- 
geht: anders kann wohl die Biehtung der Wellenbewegm^ — 
von der Ka her, zur An hin — nicht gedeutet werden. 

Dass dieses Phänomen in nahen Beziehungen steht zu den 
mittels faradischer Ströme auszulösenden unregelmässig-nnduliren- 
den Contractionen, kann wohl nicht zweifelhaft sein, wenn auch 
in der Erscheinungsweise beider eine sehr deutliche Verschieden- 
heit besteht. 

Das Ergebniss für die Muskeln ist also kurz zusammei^- 
£as8t folgendes: „ihre mechanische, fiiradische nnd galvanische 
Erregbarkeit ist gesteigert; mit dem galvanischen Strom treten 
nur Schliessungszucknngen auf und zwar mit der An ebenso stark 
wie mit der Ka; die irgendwie erzeugten Zuckungen sind durch- 
weg träge, tonisch und lange nachdauemd (ausgenommen die 
durch Minimalreize und einzelne Oeffnungsschläge erzengten); in 
vielen Muskeln werden durch stärkere £aradische Ströme unregel- 
mässig-undulirende Contractionen, durch stabile galvanische Ströme 
rhythmisch auf einander folgende Contractionswellen ausgelöst^' 

Nach dieser Darstellung der objectiven Untersuchungsergeb- 
nisse ersieht man leicht, worin die oben betonte Differenz 
zwischen den motorischen Nerven und den Muskeln sich 
äussert: die motorischen Nerven zeigen eine verminderte, die 
Muskeln eine gesteigerte mechanische Erregbarkeit. — Die Ner- 
ven haben eine quantitativ und qualitativ normale, die Muskeln 
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eine etwas erhöhte nnd qualitativ veränderte faradische and gal- 
vanische Erregbarkeit ; die vom Nerven auszulösenden Zuckungen 
sind fast durchweg kurz^ blitzähnlich, nicht nachdäuemd (mit 
Ausnahme der durch summirte Beize hervorgerufenen) , die bei 
directer Muskelreizung entstehenden fast durchweg träge, tonisch 
und lange Zeit nachdäuemd (mit Ausnahme einiger durch Mini- 
malreize und durch einzelne Oeffnungsschläge ausgelöster); end- 
lich zeigen die Muskeln das Phänomen der rhythmisch - wellen- 
förmigen Contractionen bei stabiler Stromeinwirkung, was bisher 
wenigstens von den Nerven aus noch nicht erzielt wurde. 

Die Summe aller dieser Erscheinungen, die man als Ergän- 
zung der „mjotonischen Störung^' der willkürlichen Bewe- 
gungen als „myotonische Beaction^' des motorischen Appa- 
rats bezeichnen kann, lässt sich nun sozusagen an allen willkttr- 
licben Muskeln mehr oder weniger deutlich nachweisen. Sie lässt 
sich ebenso wie die myotonische Bewegungsstörung fast an der 
gesammten willkürlichen Muskulatur constatiren , soweit dieselbe 
der Untersuchung zugänglich ist: in den Extremitäten sind die 
Erscheinungen am leichtesten darzustellen, besonders in den Vastis, 
Gkistrocnemiis, in den Extensoren und Flexoren am Vorderarm, im 
Biceps, Triceps und Deltoideus, aber auch sehr hübsch an den 
kleinen Handmuskeln; weniger leicht, aber nicht minder deutlich 
an den Muskeln des Bumpfes, ebenso an den Gesichtsmuskeln und 
Kaumuskeln ; und endlich in ganz exquisiter und höchst frappanter 
Weise an der Zunge; ich verweise für die Details auf die Be- 
jBchreibung in der 1. und 2. Beobachtung (S. 45 und 52). 

Einen bestimmten Einfluss wiederholter willkürlicher Bewe- 
gungen auf das Undeutlichwerden oder Verschwinden der „myo- 
tonischen Beaction'^ habe ich nicht zu constatiren vermocht, habe 
auch allerdings nicht sehr viel Mühe darauf verwandt; ebenso 
habe ich den Einfluss wiederholter elektrischer oder mechanischer 
Beizung der Muskeln auf die Trägheit und Nachdaner der Con- 
tractionen nicht genauer geprüft; doch schien mir ein solcher, 
besonders in dem 3. Fall, wohl vorhanden zu sein. 6g. Fischer 
hat in diesem Falle aber constatirt, dass nach wiederholten (fa- 
radischen) Stromschliessungen im Nerven und im Muskel die 
Nachdauer geringer wird oder fehlt, und Pitres und Dallidet 
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haben dasselbe ebenfalls constatirt und graphisch dargestellt (1. c 
S, 208). 

Jedenfalls wurde ein gewisser Wechsel in den Erscheinungen 
häufig bemerkt; die einzelnen myotonischen Reactionen waren 
nicht immer gleich deutlich an verschiedenen Tagen, aber sie 
fehlten doch niemals und waren jederzeit demonstrirbar. Aber 
es kam vor, dass heute an einem Muskel zunächst kurze (Mini- 
mal-) Gontraction, dann erst Trägheit auftrat, an welchem morgen 
von vornherein träge Zuckung erschien u. s, w. — Es sind das 
kleine Verschiedenheiten, welche wohl auf wechselnde Zustände 
in den Muskeln zu beziehen sind, welche ja auch die myotonische 
Störung der willkürlichen Bewegungen an einem Tage stärker er- 
scheinen lassen, als an anderen — sei es durch äussere Einflüsse, 
oder Gemüthsstimmung oder Ermüdung u. dgl. Schon das rasche 
Verschwinden der Störung durch wiederholte willkürliche Bewe- 
gungen zeigt ja, dass dieselbe raschen Schwankungen unterliegt 

Als das Gesammtresultat der objectiven Untersuchung ergibt 
sich wieder in höchst einfacher Weise ausschliesslich eine eigen - 
thümliche Gontractionsform der Muskeln, und zwar kenn- 
zeichnet sich dieselbe durch die Trägheit, die tonische (resp. 
tetanische) Form und die Nachdauer der irgendwie hervorge- 
rufenen Gontractionen. 

Diese Eigenthümlichkeit der Gontractionsform scheint beson- 
ders hervorzutreten bei direct auf die Muskelsubstanz einwirken- 
den Reizen; sie ist jederzeit mit Sicherheit zu erzielen durch 
directes Beklopfen der Muskeln, durch faradische und galvanische 
directe Muskelreizung der verschiedensten Art (nur durch — wenn 
auch noch so starke — momentane Reize nicht!). Sie kann 
freilich auch indirect ausgelöst werden durch vom Nerven 
kommende oder den Nerven selbst treffende Reize, aber wie es 
scheint nur dann , wenn eine rasche Folge von Einzelreizen — 
eine sich summirende Erregung — einwirkt: so bei der Willens- 
erregung, (die ja von den Physiologen als eine rasche Folge inter- 
mittirender Reize aufgefasst wird % so bei Einwirkung faradischer 
Ströme mit freischwingender Feder, so bei Einwirkung labiler gal- 
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vanischer Ströme; dagegen scheinen momentane, oder wenigstens 
relativ kurze Beize, wie sie einzelne Oeffnnngsschläge oder die 
rapiden Stromschwankungen beim Oeffnen und Schliessen des gal- 
vanischen Stroms darstellen, die Fähigkeit nicht zu besitzen, diese 
Gontractionsform vom Nerven her auszulösen. 

Diese Eigenthümlichkeit der Muskelcontr^ction scheint darauf 
hinzuweisen, dass wir es mit einer besonderen Beschaffenheit der 
contractilen quergestreiften Muskelsnbstanz zu thun haben. Wel- 
cher Natur diese sein mag, ob histologischer oder chemischer Na- 
tur, darüber lässt sich vorläufig nicht viel sagen; doch sprechen 
die weiterhin zu beschreibenden anatomischen Veränderungen der 
Muskelfasern mit aller Entschiedenheit dafUr, dass gewisse Ver- 
änderungen der quergestreiften Muskelsubstanz selbst die wesent- 
liche Bedingung für das Entstehen dieser Gontractionsform dar- 
stellen. 

Ich habe vorgeschlagen, um einen kurzen, nicht missverständ- 
lichen und Überall anwendbaren Ausdruck für diese eigenthümliche 
Veränderung im Muskel zu haben, dieselbe mit dem Namen der 
„myotonischen Störung der Muskeln'^ zu belegen, indem 
ich dabei den von Strümpell zuerst fttr die Thomsen'sche 
Krankheit eingeführten Namen acceptire, der mir ganz zweck- 
mässig erscheint 

Ausser durch die directe klinische Beobachtung des Verhalt 
tens der willkürlichen Bewegung können wir nun diese Störung 
auch noch in anderer Weise, besonders mittels der elektrischen 
und mechanischen Untersuchung nachweisen, sie damit objectiv 
bestätigen. Es ist eine ganze Summe von Erregbarkeitsverände- 
rungen im motorischen Nerven und im Muskel, welche sich dabei 
herausstellt, und welche ich, ähnlich wie die Summe von Erreg- 
barkeitsveränderungen bei der degenerativen Atrophie der Nerven 
und Muskeln, fttr welche sich ja die Bezeichnung „Entartungs- 
reaction" vollkommen eingebürgert hat, mit dem Namen der 
„myotonischen Beaction" zu bezeichnen vorschlage. 

Dies gibt mir zugleich Veranlassung, hier etwas näher ein- 
zugehen auf die Merkmale, welche diese „myotonische Beaction" 
und damit auch die Thomsen'sche Krankheit unterscheiden von 
anderen, bis zu einem gewissen Grade ähnlichen Erkrankungen 
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QDd Beactionsfonuen ; ich denke dabei znn&cbst aa die Tetanie 
und an die sog. FBendohypertrophie der Mngkeb (meine Dystro- 
phia mnsciilariB progreseira) und endlich an die EaB. — 

DasB gewisse Aehnlichkeiten zwiseben der Thomsen'sehen 
Krankheit und den beiden znent genannten Erkranknngen be- 
stehen, IftSBt sieh nicht leugnen; freilich sind dieselben nur sehr 
oberflächliche nnd entfernte. An Tetanie erinnert der toniaehe 
Krampf in gewiesen MoBkelgrappen, der anscheinend anftUlsweise 
auftritt; aber dieser Krampf ist nie so heftig nnd niemale schmerz- 
haft, wie bei Tetanie; er ist nicht localisirt, blos auf die Extre- 
mitäten, wie bei dieser; er tritt nie spontan anf, sondern immer 
nnr im Anscblass an gewisBe willkürliche Bewegungen nnd wird 
dnrch eben diese auch wieder gemildert nnd zum Verschwinden 
gebracht; er hat die Form und Locaüsation der jeweils gewollten 
Bewegung nnd nicht die typische, immer wiederkehrende Locali- 
eation, wie bei der Tetanie ; er kann nicht dnrch Druck auf die 
Nervens^mme und anf die grossen Gefäase ausgelost werden 
tTronssean'sches Phänomen), wie bei Tetanie; die Thomseo- 
sche Krankheit besteht Eeitlebens, die Tetanie ist eine erworbene, 
Torttbergebende Erkrankung, deren Ursachen durchaus vereohte- 
den sind von jenen der Thomsen'schen Krankheit — kurz, 
schon in dem gewöhnlichen klinischen Bilde beider Krankheiten 
ergeben sieh so grosse Verschiedenheiten, dass an eine Verwechse- 
lang derselben kaum jemals zu denken ist 

VQllig entscheidend aber ist die Reaotion des Nerr-Huskel- 
apparates gegen mechanische und elektrische Beize bei Iwiden 
Krankheiten, die — gerade wegen ihres eigenthümlich gegen- 
sätzlichen Verhaltens bei denselben — eine etwas genauere 
Erwähnung verdient: bei der Tetanie ist die mechanische, faradi- 
sche und galvanische Erregbarkeit der Nerven beträchtticb ge- 
steigert, bei der Tbomsen'schen Krankheit ist dieselbe dnrchans 
iiormal oder eher herabgesetzt (Unmöglichkeit, die Nerven 
mechanisch zu reizen, spätes Aaftreten von KaSTe u. g. w.); bei 
der Tetanie ist die mechanische, Caradische nnd galvanische Er- 
regbarkeit der Muskeln nicht gesteigert, die Zuckungen 
sind durchweg knrz, blitzähnlich, nicht nachdaaemd, bei der 
Thomsen'scben Krankheit ist dieselbe durchweg erhobt, die Con- 
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teactionen sind ti^e, tonisch , lange Zeit nachdanemd (und dies 
ia ganz anderer Weise als der AnOTe bei der Tetanie^ der über- 
dies nur vom Nerven aasgelöst werden kann). Es besteht also 
hier ein diametraler Gegensatz : bei der Tetanie finden sich die 
wesentlichsten und anfiTallendsten Veränderungen in den Nerven, 
bei der Thomsen'schen Krankheit dagegen in den Mus- 
keln; dort sind die Zuckungen energisch , kurz, nicht nachdan- 
emd — hier träge, tonisch , lange nachdanemd! Es wird somit 
jederzeit leicht sein, durch die mechanische und elektrische Unter- 
suchung diesen Gegensatz zum Ausdrack zu bringen und dadurch 
in etwa zweifelhaften Fällen die Diagnose sofort klarzustellen. 

Auch mit der sog. Pseudohypertrophie der Muskeln 
(die übrigens zuerst meist eine wahre Hypertrophie ist und regel- 
mässig mit mannigfiachen, bestimmt localisirten Atrophien einher- 
geht 0)7 kann die Thomsen'sche Krankheit eine gewisse Aehnlich- 
keit haben, und es ist von verschiedenen Beobachtern (Seelig- 
müller, Bernhardt u. A.) auf die übereinstimmenden Punkte 
in dem Symptomenbild (Lendenlordose , voluminOse Waden und 
Oberschenkel xu s. w.) hingewiesen worden. Dass diese Aehnlich- 
keit sogar zu diagnostischen Schwierigkeiten und Irrthttmera Ver- 
anlassung geben kann, lehrt der oben citirte Fall von Vigouroux 
(A. 18, S. 15). Auch wenn in der That diese Krankheit mit der 
Thomsen'schen die hereditäre Entstehung, das Auftreten in frühester 
Jugend, das Hypervolum der Muskeln, gewisse Bewegungsstörun- 
gen u. w. gemeinsam hat, so wird sich doch in jedem Fall bei 
genauerer Untersuchung die Unterscheidung leicht gewinnen las- 
s^, aus folgenden Momenten: 

Die Bewegungsstörung ist bei beiden Krankheiten durchaus 
verschieden: bei der Pseudohypertrophie einfache, bestimmt 
Jocalisirte Schwäche und daraus resultirende Steifheit und Un- 
beholfenheit gewisser Bewegungen ; charakteristische Gangart (stei- 
gender, watschelnder Gang), die ganz bleibend ist, charakteristi- 
sche Haltung der Wirbelsäule, charakteristisches Aufstehen vom 



1) Vgl. W. Erb, Ueber die juven. Form der progressiven Muskeiatrophie 
und ihre fieziebungen zur sog. Pseadohypertropbie der Muskeln. Dtscb. Arch. 
f.klin.Med. Bd. 34. 1884. 
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Boden; — bei der Thomsen'sclien Krankheit dagegen eine 
mit der Localisation der willkürlichen Bewegungen wechselnde 
Steifheit and Spannung, eine Art von Krampf, der die Bewe- 
gungen BtOrt, aber nicht bleibend ist, sondern mit der Fortsetzung 
der Bewegungen schwindet; nichts Gbarakteristisehes in Gang nnd 
Haltung n. s. w. 

Bei der Pseudohypertrophie besteht ganz eonstant eine mehr 
1 oder weniger ausgebreitete und ebenfalls bestimmt localisirte Atro* 

phie einzelner Muskeln (Schulteigfirtel, Oberarme, Oberschenkel, 
Lenden) — davon bei der Thomsen'schen Krankheit keine Spur ; 
dort entsprechende Parese bis zur völligen Lähmung bestimmter 
Muskeln — hier nicht eine Andeutung davon! 

Auch hier ist endlich vollkommen entscheidend das Verhal- 
ten der Nerven und Muskeln gegen mechanische und 
elektrische Beize: bei der Pseudohypertrophie ist die mecha- 
nische, faradische und galvanische Erregbarkeit der Nerven und 
Muskeln entweder normal oder einfach herabgesetzt, bis zum Er- 
löschen; niemals besteht träge oder tonische Contraction, niemals 
Nachdauer der Contractionen , ganz zu geschweigen der rhyth- 
mischen wellenförmigen Contractionen! Das ist vollkommen ent- 
scheidend. Ich habe gerade Gelegenheit gehabt, neben meinen 
beiden ersten Thomsen'schen Fällen einen typischen Fall von in- 
fantiler Pseudohypertrophie genau zu untersuchen und mich von 
dem frappanten Gegensatz zwischen denselben zu ttberzeugeni 
Also auch hier ist die diagnostische Entscheidung gewöhnlich 
sehr leicht. 

Es erübrigt endlich noch, die Aehnlichkeiten und Verschie- 
denheiten zwischen der „myotonischen Beaction'' und der 
„Entartungsreaction^^ zu bertthren. In der That erinnert 
, die myotonische Beaction, besonders an gewissen Stellen, z. B. 

an den kleinen Handmuskeln, oder bei gewissen Applicationen 
(AnS), oft sehr an die EaB. Man wird freilich selten in ernster 
Verlegenheit sein wegen der diagnostischen Unterscheidung, da 



t) Es ist derselbe Fall, von welchem ich Mnskelpräparate auf der Strass- 
barger Naturforscherversammlung gezeigt habe ; vgl. Tagebl. d. 5S. Yersamml. 

u. s. w. S. 508. 1885. • 
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schon aus dem allgemeinen Befand dieselbe gewöhnlich mit Sicher- 
heit za gewinnen ist. Es konnte höchstens einmal bei zufälliger 
Oomplication mit partieller Lähmung bei der Thomsen'schen Krank- 
heit eine Schwierigkeit entstehen. 

Die myotonische Beaction erstreckt sich sozusagen über die 
ganze willkürliche Muskulatur, über alle Körpertheile ; die EaR 
aber ist wohl immer nur local, auf einzelne Nervengebiete, die 
eine oder andere, oder selbst mehrere Extremitäten beschränkt, 
aber wohl niemals diffus verbreitet. 

Die myotonische Beaction ist eine bleibende, dauernde, 
immer in derselben Weise bestehende Erscheinung — die EaB 
eine vorübergehende, regelmässig ablaufende, einen bestimm- 
ten Decursus machende Veränderung. 

Die myotonische Beaction zeigt sich an Muskeln mit nor- 
maler oder nur wenig verminderter Kraft — die EaB fast durch- 
weg nur an paretischen oder ganz gelähmten Muskeln. 

Bei der myotonischen Beaction sind die Muskeln hypervolu- 
minös, athletisch, hypertrophisch — bei der EaB atrophisch 
und schlaff. 

Die EaB findet sich nur bei Motilitätsstörungen von ganz be- 
stimmtem Sitz und von zeitlich begrenzter Dauer, die myotonische 
Beaction nur bei dem Symptomenbild der Thomsen'schen Krank- 
heit, ist angeboren und besteht wahrscheinlich das ganze Leben. 

Obgleich man also nicht leicht in die Lage kommen wird, 
die beiden Beactionen miteinander zu verwechseln, hat es doch 
ein gewisses praktisches und ein sehr hohes wissenschaftliches 
Interesse, sie noch im Detail miteinander zu vergleichen, da bei 
beiden Beactionen wenigstens die Zuckungsträgheit und das lieber- 
>viegen der AnS über KaS vorkommt und unwillkürlich zu Ver- 
gleichen nöthigt. Nun, selbst wenn man dies Phänomen allein 
betrachtet, ist dem geübten Auge die Unterscheidung meist nicht 
schwer, obgleich ich gestehen muss, dass ich auf den ersten Blick 
manchmal — besonders bei der Untersuchung der kleinen Hand- 
muskeln oder der Muskeln am Kinn — von der Aehnlichkeit der 
trägen Contraction mit der EaB frappirt war. Bei genauerem Zu- 
sehen erkennt man allerdings, dass die Gontractionen bei der 
Thomsen'schen Krankheit sehr viel ausgiebiger und kräftiger sind. 
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als bei der ElaB; dass sie viel mehr träge und dauernd tonisch 
resp. tetanisch und — was das Entscheidende ist — dass sie weit 
mehr nach dauernd sind als bei der EaB. Das sieht man alles 
schon bei genauem Zusehen in ganz genügender Weise, es würde 
sich aber wohl am besten durch myographische Curven anschau- 
lich machen lassen. — Ausserdem sieht man auch bei der myo- 
tonischen Beaction niemals die hohen Grade der Erregbarkeits- 
Steigerung wie bei der EaR und femer tritt auch bei momeo' 
tan er Beiznng (mit einzelnen Oeffnungsschlägen) , bei der 
completen EaB keine Spur von Gontraction der Muskeln ein, bei 
der myotonischen Beaction dagegen eine kräftige kurze Zuckung^ 

Weiter jedoch, als über die Zuckungsträgheit u. s. w., erstreckt 
sich diese Aehnlichkeit nicht; sobald man die Summe der elek« 
trischen Erregbarkeitsveränderungen im Nerven und Muskel in 
beiden Fällen rergleicht, hört die Aehnlichkeit auf: zunächst kann 
die complete EaB hier schon gar nicht in Frage kommen, weil bei 
ihr ja die elektrische Erregbarkeit der Nerven vollkommen er- 
loschen ist, ebenso die faradische Erregbarkeit der Muskeln — 
davon ist ja bei der myotonischen Beaction keine Bede. — Es 
bliebe also nur die partielle EaB zum Vergleich übrig: aber hier 
ist die Erregbarkeit des Nerven mehr oder weniger — wenn aach 
oft nur in geringem Grade — herabgesetzt, bei der myotonischen 
Beaction nicht ; vom Nerven aus sind bei der partiellen EaB nie* 
mals nachdauernde Contractionen zu erzielen, wie bei der 
myotonischen Beaction mit starken faradischen Strömen oder mit 
labiler Beizung. 

Nur diejenigen Formen der partiellen EaB, bei welchen auch 
vom Nerven aus oder bei faradischer Beizung der Muskeln nur 
träge Contractionen ausgelöst werden („faradische EaB", E. Bemak, 
Käst Ol „partielle EaB mit obligater Zuckungsträgheit'' Erb 2))^ 
könnte vielleicht in Frage kommen: aber hier tritt auch vom Ner- 
ven aus schon bei sehwachen Strömen nur träge Zuckung ein, 
sowohl faradisch, wie galvanisch und bei einzelnen Oeffnungs- 



1) Neurol. Centralbl. 1882. No. 17. 

2) Neurol. Centralbl. 1883. No. 8. — Handb. d. Elektrotherapie. 2. Aufl. 
S.223. 1886. 
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schlagen, was bei der myotonischen Beaction nicht der Fall ; ebenso 
gibt dort auch die Beizung der Muskeln mit einzelnen OefTnungs- 
schlagen schon träge Zuckung; niemals sind bei dieser partiellen 
EaB die Zuckungen so nachdauemd, wie bei der myotonischen 
Beaction — ganz abgesehen von der Form der Zuckungsträgheit 
und den übrigen allgemeinen Unterscheidungsmerkmalen (Locali- 
sation, Parese, Atrophie u. s. w.). 

Wenn somit die beiden Beactionsformen sich bis in alle bisher 
bekannten Varietäten der EaB hinein scharf voneinander unter- 
scheiden lassen, so gewährt es doch immerhin Interesse, bei bei- 
den eine eigenthümliche Zuckungsträgheit zu constatiren, die aller^ 
dings nicht durchweg bei den gleichen Beizwirkungen und auch 
in etwas verschiedener Form zu Tage tritt. Da nun — wie wir 
sofort sehen werden — bei beiden Beactionsformen auch erheb- 
liche Veränderungen an den Muskelfasern gefunden werden, so 
ist das von nicht geringer pathologischer Bedeutung; ich werde 
später darauf zurtlckkommen. 

Aus all dem Vorstehenden geht nun hervor, dass wir in der 
myotonischen Beaction eine ganz wohl charakterisirte , von allen 
bisher bekannten Beactionsformen sich scharf abhebende Beaction 
besitzen, welche für die Diagnose der Thomsen'schen Krank- 
heit von der grössten Bedeutung ist. Nachdem wir die volle 
Summe der Erregbarkeitsveränderungen festgestellt und ihr gesetz- 
massiges und vollkommen identisches Vorkommen bei unseren 
drei Fällen von Thomsen'scher Krankheit nachgewiesen haben 
— wie denn auch eine Anzahl einzelner Erscheinungen schon in 
mehrfachen frilheren Beobachtungen constatirt worden ist — kann 
es nicht mehr zweifelhaft sein, dass neben der eigenthümlichen 
Störung der willktlrlichen Bewegungen die „myotonische Beac- 
tion^' geradezu pathognostisch fär die Thomsen'sche Krankheit 
ist. In der That bedarf es jetzt eigentlich nur einiger Schläge 
mit dem Percussionshammer und einiger Schliessungen des gal- 
vanischen Stromes mit Ka und An an gewissen Muskeln, um die 
Existenz des Leidens festzustellen. Natörlich bin ich nicht der 
Meinung, dass man sich mit einer so flüchtigen Untersuchung be- 
gnügen soll, allein es ist doch immerhin interessant zu constatiren, 
dass auch diese Erkrankung von nun ab durch unzweideutige, 
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objective Untersuchungsergebnisse mit Leichtigkeit nachgewiesen 
werden kann, so dass jede Simulation derselben- ausgeschlossen 
ist. Sie erinnert in dieser Beziehung sehr an die Tetanie mit 
ihrer gesteigerten mechanischen und elektrischen Erregbarkeit der 
Nerven. 

Es ist hier der Ort, noch der sehr seltenen Fälle von all- 
gemeiner wahrer Muskelhypertrophie zu gedenken, 
welche in ihrem Aeussem eine gewisse Aehnlichkeit mit der 
T h m s e n 'sehen Krankheit zeigen. Vor Kurzem präsentirte sich 
mir ein 25 jähriger Schlosser, Namens Maul^, der eine ganz 
colossale, athletische Muskelentwicklung zeigte, besonders an den 
Oberarmen und Schultern, am Bücken und den Oberschenkeln 
(Umfang der Oberarme 34 cm!, der Waden 38 cm). Er besass 
eine sehr grosse Kraft in seinen hypertrophischen Muskeln, klagte 
jedoch über eine gewisse Steifheit und Ungeschicklichkeit der 
Bewegungen und über sehr rasches Ermüden. Dagegen zeigte 
sich keine Spur von myotonischer Störung — die Mus- 
keln erschlafften sofort mit dem Aufhören des Willenseinflusses. 
— Ebenso zeigte sich ihre mechanische, faradische und galva- 
nische Erregbarkeit (wenigstens für die einmalige kurze Unter- 
suchung, die mir nur vergönnt war) durchaus normal: die 
Zuckungen waren durchweg lebhaft, kurz, blitzähnlich, es zeigte 
sich keine Spur von myotonischer Eeaction, von Nachdauer der 
Contractionen oder dgl. — Also auch solche Fälle wird man leicht 
von der Thomson 'sehen Krankheit unterscheiden können. Und 
die Fälle von partieller, wahrer Muskelhypertrophie, wie sie 
von Graves, Auerbach, Berger, Friedreich 2) u. A. be- 
schrieben worden sind, können ja hier überhaupt nicht in Frage 
kommen. 



1) Derselbe wird Vielen meiner Leser bekannt sein, da er „auf sein 
Leiden reist'' und sich überall in Kliniken und ärztlichen Vereinen präsentirt. 
Seinem Versprechen zuwider ist er nicht zu längerer Beobachtung zurückge- 
kehrt; es wäre mir von besonderem Interesse gewesen, von ihm excidirte 
Muskelstückchen zu untersuchen und mit den Thomsen'schen Muskeln zu 
vergleichen. Vielleicht glückt es einem anderen Beobachter, das zu erreichen. 

2) s. Friedreich, über progressive Muskelatrophie u. s. w. Berlin 1S73. 
S. 352 ff. 



mS^ 



Wahre Muskelhypertrophie. Spastische Spinallähmung. 
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Die Differentialdiagnose gegenüber der spastischen Spi- 
nalparalyse wird kaum jemals ernstliche Schwierigkeiten 
machen: ganz abgesehen von den entscheidenden Ergebnissen der 
mechanischen und elektrischen Reizung werden bei dieser Krank- 
heit die Steigerung der Sehnenreflexe, die Parese, die vorhan- 
denen Muskelspannungen, die Andauer der Störungen, die Be- 
schränkung derselben auf die Beine, der spastische Gang u. s. w. 
genügen, um jeden Zweifel auszuschliessen. 



Erb, Thomsen^sclxe Krankheit. 
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IV. 

PathologisclL-Aiiatomisßlies. 



Nachdem auf den vorstehenden Seiten die Symptomatologie 
und Diagnose der Thomson 'sehen Krankheit — wenigstens so- 
weit es sich um die wesentlichen Erscheinungen derselben 
handelt, genügend erörtert sind, erscheint es an der Zeit, die 
anatomischen Veränderungen zu betrachten, welche sich in 
den bei dem ersten meiner Fälle excidirten Muskelsttlckchen fanden. 

Auf meinen Wunsch war Herr Dr. 6 e h 1 e , Assistenzarzt der 
chirurgischen Klinik, so gütig, dem Kranken aus dem unteren 
Drittel des linken Biceps brachii zwei etwa bohnengrosse 
Muskelstückchen zu excidiren. — Die Heilung der Wunde erfolgte 
ohne Zwischenfall. 

Die frischen Muskelstückchen hatten ein lebhaft braunrothes 
Aussehen, contrahirten sich beim Schneiden und Beklopfen ganz 
energisch. Die mikroskopische Untersuchung derselben, auf welche 
ich nicht viel Mühe verwendete, ergab mir nicht viel: etwas breite 
Fasern mit deutlicher Querstreifung, von Kernen war nichts deut- 
lich zu sehen. 

Die Stückchen wurden eins in Alcohol, das andere inMüller- 
sche Flüssigkeit gelegt, nach genügender Erhärtung und Ein- 
bettung in Gelloidin Längs- und Querschnitte von denselben an- 
gefertigt, dieselben mit Alauncarmin, z. Th. auch mit Hämatoxylin 
gefärbt und in Ganadabalsam eingebettet 0« Die Alcoholpräparate 



1) Es ist mir eine angenehme Pflicht, den Herren DDr. Fl ein er und 
Werner, Assistenten am hiesigen pathologischen Institat, für die gütige An- 
fertigung der schönen Pr&parate auch an dieser SteUe meinen Dank auszu- 
sprechen. 
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erwiesen sich als untauglich , dagegen lieferte das in M tili er- 
scher Flüssigkeit gehärtete Stückchen ganz vortreffliche Präparate. 

Als Vergleichsobjecte dienten die normalen Muskeln aus dem 
Biceps eines 25jährigen Mannes (Fall a), der an einer tuberku- 
lösen Meningitis nach kurzem fieberhaften Verlauf gestorben war 
und keine nennenswerthe Abmagerung erkennen liess (Oberarm 
23 cm Umfang); femer Schnitte aus dem Biceps eines 17jährigen 
kfäftigen Maurers (Fall b), der durch einen Sturz vom Gerüst 
verunglückt und rasch gestorben war; hier hatten wir es jeden- 
falls mit ganz sicher normalen Muskeln zu thun. 

Schon der erste Blick auf die Muskelpräparate von der 
Thomsen'schen Krankheit enthüllte sofort höchst auffallende 
Veränderungen, die ich im Folgenden schildern will. 

Querschnitte. Hier zeigt sich vor Allem eine enorme 
Hypertrophie der Muskelfasern, eine so erhebliche Grössen* 
zunähme der Faserquerschnitte, dass man beim Vergleich mit ge- 
sundem Muskel glauben möchte, eine viel stärkere Vergrösserung 
vor sich zu haben. Der Unterschied von den normalen Fasern 
ist so frappant und evident, dass er eigentlich keines Beweises 
durch Messungen und Zahlen bedarf: während im Durchmesser 
des Gesichtsfeldes nur 4—6 Thomson 'sehe Muskelfasern Platz 
haben, zählt man in demselben Durchmesser 10—12 — 14 normale 
Fasern nebeneinander. Ich habe aber eine grössere Zahl von Mes- 
sungen angestellt, welche diese beträchtliche Volumszunahme ganz 
evident machen (Taf. I. Fig. 1 und 2). 

Die gefundenen Grenzwerthe der Faserbreite in diesem Fall 
waren 24^ und 180 ^ (Mikromillimeter). Unter hundert gemes- 
senen Fasern zeigten einen Durchmesser 

(unter 40 (i nur . . 2 <>/o) 

zwischen 20 und 60 ^ — 21 o/o 

60 = 100 = — 34 ^ 

100 = 140 = — 37 = 

140 = 180 = — 8 = 

Mehr als die Hälfte (56 ^/o) der Fasern zeigte eine Breite von 
80--140 ^e, also eine Grösse, die bereits jenseits der an gesunden 
Muskeln zu beobachtenden Maxima liegt. 
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Zum Vergleich stelle ich die an meinen beiden Controlmas- 
kein gefundenen Zahlen hierher: 

Grenzwerthe (Fall a,) 12—76 ^ — (Fall b.) 15—75 ^. 
Durchmesser unter 20 ^ — 2 «/o — 4 <*/o 
zwischen 20 und 40 = — 28 ^ — 36 = 
i = 40 = 60 = — 60 = — 56 = 
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60 = 80 = — 10 = — 4 = 
über 80 = — keine. — keine. 



Da diese Zahlen an Präparaten gewonnen sind, welche genau 
^ nach derselben Methode gehärtet, geschnitten und gefärbt waren 

; und aus demselben Muskel stammten, so sind sie jedenfalls zum 

Vergleich vollkommen ausreichend. Sie stimmen übrigens auch 
genau mit den von andern Beobachtern für normale Muskeln ge- 
fundenen Zahlen überein. In den Lehrbüchern der Histologie 
finden sich die Grenzwerthe der normalen Muskelfaserbreite mit 
20 und 65 fi angegeben; FränkeP) fand fUr die Muskelfasern 
des normalen Biceps als Minimum 30 ^u, als Maximum 70 ju, im 
Mittel 40 /Ä und vonMillbacher^) für die Muskeln des Ober- 
arms Minimum 20 ^ — Maximum 68 )u, als Mittel ebenfalls 40 /U. 
Es besteht also eine ganz beträchtliche Hypertrophie der 
Muskelfasern bei der T h o m s e n 'sehen Krankheit ; man kann sagen, 
dass sämmtliche Fasern im Durchschnitt einen mehr als doppelt 
so grossen Durchmesser zeigen, als die normalen, also einen um 
das Vierfache grösseren Querschnitt besitzen. Dem entsprechend 
^ann ich mit blossem Auge an den T h o m s e n 'sehen Muskeln 
die einzelnen Fasern deutlich unterscheiden, an den normalen 
Muskelpräparaten nicht. Das relative Verhältniss der grössten, 
kleinsten und mittelgrossen Muskelfasern hat dabei keine erheb- 
liche Veränderung gegenüber dem normalen erlitten. Es sieht 
einfach aus, als betrachtete man einen normalen Muskel mit dop- 
pelt so starker Vergrösserung. 



1) Eng. Fr&nkel, Ueber Veränderungen quergestreifter Muskeln bei 
Phthisikern. Virch. Arch. Bd. 73. S. 380. 1878. 

2) H.T.Millbacher, Beiträge zur Pathol. der quergestreiften Muskehi. 
Deutsch. Arch. f. klin. Med. XXX. S. 304. 1882. 
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Doch ist dies nnr in Bezag auf die Grösse der Faserqaer- 
schnitte zutreffend ; dieselben zeigen aber noch gewisse Differenzen 
in ihrer Form: sie sind durchweg mehr rundlich, zumTheil faßt 
kreisrund; mit abgestumpften Ecken , nicht durch gegenseitigen 
Druck polygonall nicht mit scharfen Ecken und Kanten versehen. 
(Taf. I. Fig. 1.) 

Dem gegenttber ist das Qnerschnittsbild des gesunden Muskels 
ein ganz anderes. Die Fasern sind viel dichter zusammengedrängt, 
viel entschiedener eckig und polygonal; die meisten Ecken sind 
ganz scharf; winklig, und wenn auch einzelne mehr abgestumpft 
erscheinen, so sind es eben doch immer Ecken. (Taf. L Fig. 2.) 

Auch das Aussehen und die Structur der Faserquerschnitte 
lässt gewisse Verschiedenheit^ erkennen: während an den nor- 
malen Muskeln alle Fasern sehr scharf conturirt, wie mit einem 
feinen schwarzen Strich umrandet erscheinen und ein ausserordent- 
lich gleichmässiges Bild zeigen, eine Art von Moirirung, von der 
normalen Querstreifung der Muskeln herrtlhrend, sind die T h o m - 
sen 'sehen Fasern nicht ganz so scharf umrissen, gegen den Band 
zu oft etwas grobkörnig, das Querschnittsbild sieht viel mehr 
homogen oder ganz feinkörnig aus, mit feinsten Spältchen versehen, 
ohne jede Andeutung von Querstreifung oder. Moirirung. (Fig. 1 
und 2). 

Das auffallendste jedoch ist an den Querschnitten eine be- 
trächtliche Vermehrung der Sarcolemmakerne. Jede 
Faser ist an ihrem Bande mit einer viel grösseren Zahl von Kernen 
besetzt, als normal; nur ganz selten sieht man wohl aach einen 
oder mehrere Kerne inmitten des Faserquerschnitts; und diese 
randständigen Kerne verleihen den gefärbten Präparaten ein äus- 
serst zierliches Aussehen : die rundlichen, blau oder roth gefärbten 
Querschnittsflächen sind am Bande wie mit dunkelblauen oder 
-rothen Steinchen oder Perlen besetzt ; das ist ein in hohem Maasse 
charakteristisches Bild gegenüber dem normalen Muskel. (Fig. 1 
und 2). 

Die Zahl dieser Kerne an den Thomson 'sehen Muskeln 
beträgt in jeder Gesichtsfeldebene je 3—8—12 und selbst noch 
mehr; sehr selten weniger als 3, nur 2 oder 1, fast niemals, und 
nur an den allerfeinsten Fasern, sieht man in einer Ebene keinen 
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Kern. Das Mittel aus 100 Fasern, an welchen die Eerae gezählt 
wurden, betrilgt 6,5 Kerne pro Faser. 

Normale Faserquerschnitte haben sehr viel weniger Kerne in 
der Gesichtsfeldebene y meist nur 1*— 3, sehr häufig gar keinen, 
sehr selten einmal 4 — 5 Kerne. — Das Mittel aus 100 Zählungen 
normaler Fasern ergab für Fall a: 1,8 Kerne, f&r Fall b: nur 
1,67 Kerne pro Faser. 

Die Zahl der in einer Gesichtsfeldebene sichtbaren Muskel- 
kerne ist also bei den Thomson 'sehen Muskelfasern um fast 
das Vierfache vermehrt. Ausserdem erscheinen die Kerne 
der pathologischen Muskeln auch etwas grösser, plumper, nicht 
so regelmässig und scharf contnrirt, wie die normalen. 

Die Hauptveränderungen sind jedenfalls an den Muskelfasern 
selbst vorhanden ; aber auch das interstitielle Bindegewebe 
erscheint nicht vollkommen normal, sondern zeigt gewisse, wenn 
auch nicht sehr erhebliche Veränderungen. Es erscheint in mas- 
sigem Grade vermehrt; während die Septa zwischen den 
einzelnen normalen Muskelfasern nur als ganz feine Striche er- 
kennbar sind (Taf. I. Fig. 2, bei a), die höchstens an den Elreu- 
zungsstellen eine geringe Verdickung und einen oder zwei Kerne 
zeigen, erscheinen an den Thomsen'schen Muskeln selbst die 
feinsten Septa schon viel breiter als die normalen, zeigen mehrere 
Fasern, stellen an den Kreuzungsstellen grössere dreieckige An- 
häufungen dar, mit 1—3 Kernen und mit eigenthümlicher, kömiger 
Masse erfüllt. (Fig. 1 bei a). — Noch mehr tritt dies an den 
grösseren Septis hervor, welche die einzelnen Bündelchen und 
Bündel von Muskelfasern voneinander trennen: an den normalen 
Muskeln sind auch diese nur schmal, streifig oder mehr homogen, 
mit massig zahlreichen Kernen, enthalten mehr blasse, zartcon- 
turirte Fasern und kaum eine Andeutung körniger Zwischensub- 
stanz neben denselben (Fig. 2 bei b); an den Thomsen'schen 
Muskeln dagegen erscheinen die grösseren Septa viel mäch- 
tiger, breiter, aus reichlicheren Bindegewebszügen zusammen- 
gesetzt, und es macht dabei den Eindruck, als beständen sie vor- 
wiegend aus einer körnigen, mehr weichen Substanz, 
in welche die bindegewebigen Septa und Fibrillen eingelagert 
sind (Fig. 3 bei a und b). Kerne sind reichlich darin vorhanden, 
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aber nirgends in so grosser Zahl, dass von einer nennenswerthen 
Kemyermehnmg oder gar ,,Eemanhänfnng'' die Bede sein könnte. 

Es ist also unzweifelhaft auch im interstitiellen Gewebe eine 
Veränderung yorhanden^ die man als massige Vermehrung 
desselben mit Einlagerung einer körnigen Substanz 
bezeichnen kann, die jedoch nicht zu vergleichen ist mit der ent- 
zündlichen oder degenerativen Bindegewebswucherung (Girrhose)^ 
welche man bei anderen pathologischen Vorgängen in den Muskeln 
findet. 

An den Gefässen, welche in das Bereich der Querschnitte 
fielen, konnte ich nichts Abnormes entdecken. — Von motori- 
schen Nerven ist mir nichts Deutliches zu Gesicht gekommen, 
auch von den motorischen Endplatten nichts. 

Längsschnitte. Sie liefern im Wesentlichen eine Bestäti- 
gung des an Querschnitten Gefundenen. 

Zunächst tritt eine sehr auffallende Beschaffenheit der Muskel- 
fasern und der ganzen Präparate hervor — sie sehen viel unor- 
dentUcher, unklarer aus. Während an den normalen Muskeln alle 
Fasern parallel, kerzengerade, gestreckt, mit geradlinigen Conturen 
erscheinen, während hier von dem interstitiellen Gewebe fast nichts 
zu sehen ist, nur spärliche, meist den Gapillaren angehörige Kerne 
hervortreten und so das Bild des normalen Muskellängsschnittes 
ein sehr sauberes und zierliches ist, erscheinen an den Thom sen- 
schen Präparaten die breiten groben Fasern nirgends gerade ge- 
streckt, sondern wie zusanunengeschnurrt und verschoben und ver- 
bogen, mit wulstigen, unregelmässigen Bändern versehen, wie 
wenn sie an vielen Stellen eingeschntlrt oder mit Fäden umschnttrt 
wären. Längere Faserstücken treten nur an wenig Stellen in 
grösserer Zahl parallel miteinander hervor, dagegen sehr viele 
Schrägschnitte, die in auffallend unregelmässiger Weise neben- 
einander liegen. Man gewinnt den Eindruck, als seien die Faseru 
nach allen Bichtungen hin gekrümmt und verbogen, so dass schöne 
Längsschnitte nicht zu gewinnen sind. Es war daran zu denken, 
ob dies vielleicht darauf zurückzufahren sei, dass die noch leben- 
den Muskelstückchen in die Gonservirungsflüssigkeit gebracht vmr- 
den und die Muskelfasern sich dabei in unregelmässiger Weise 
contrahirten; allein dieselbe Erscheinung fand sich in dem Fall 
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Mull er (8. unten, S. 95), wo die Müskektttekchen an der Leiehe 
excidirt waren : es scheint also doch eine Eigenthflmlichkeit der 
Thomsen 'sehen Muskeln za sein. — Weiterhin verlieh auch das 
deutlich vermehrte interstitielle BindegewebCi das mit seinen Fa- 
sern und Kernen nach allen Richtungen hin die Muskelüasem 
kreuzte, den Längsschnitten der Thomsen'schen Muskeln ein 
viel unschöneres, unklareres Aussehen. 

Das erhebliche Hypervolum der Muskelfasern war 
natürlich auf den Längsschnitten ebensowohl zu constatiren, wie 
auf den Querschnitten. — An einzelnen darunter war das bekannte 
Bild der traumatischen „wachsartigen'' Degeneration zu sehen. 

Die Qnerstreifung der MuskelfEtsem war gegenüber dem 
normalen Verhalten auffallend undeutlich, sehr fein und zart; viele 
Fasern sahen mehr wie homogen aus, an sehr vielen war auch 
nur eine sehr ausgesprochene Längsstreifung erkennbar. (Taf. ü. 
Fig. 13. 15.) 

Besonders hervortretend war hier die Grösse und Art der 
Kernvermehrung: überall zeigen sich verdoppelte, vervier-, 
versechsfachte Kerne, oft in ganz langen Zeilen zu 6—12—20 
hintereinander reihenweise gelagert, und solche Kemzeilen in reich- 
licher Zahl über den Längsschnitt verstreut: ein ganz anderes 
Bild, als an den normalen Fasern, wo die unter sich ganz gleich- 
massigen, elliptischen oder rundlichen Kerne fiEist stets vereinzelt, 
selten nur zu zweien hintereinander, in ganz regelmässigen Ab- 
ständen über den Längsschnitt vertheilt sind. (Taf. IL Fig. 13.) 

Am interstitiellen Gewebe lässt sich auch hier, neben 
der unzweifelhaften Vermehrung desselben, die Zusammensetzung 
aus reichlichen, zartconturirten Faserbttndeln und einer mehr oder 
weniger reichlichen kömigen Substanz, bei massigem Kemreich- 
thum, constatiren. — An den Gefässen, von welchen lange ver- 
ästelte Stücke zu Gesicht kamen, war nichts Abnormes zu sehen. 
Motorische Nerven nicht gefunden. 

Von der merkwürdigen Vacuolenbildung innerhalb der 
Muskelfetsern, über welche ich in den beiden folgenden Fällen zu 
berichten haben werde, war bei diesem Falle — ich habe gegen 
30 Präparate, Längs- und Querschnitte, genau durchgesehen — 
keine Spur zu finden. 
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Im Gegenisatz zu allen früheren Beobachtern, welche keinerlei 
Abnormitäten an den Muskeln bei der T ho ms en'schen Krankheit 
gefunden hatten, waren also hier sehr erhebliche Veränderungen, 
und zwar ausschliesslich an den Muskelfasern selbst zu Tage ge- 
treten; von den motorischen Nerven musste dabei freilich abge- 
sehen werden, da sie nicht zur Verfügung standen für die Unter- 
suchung. Es war nun im höchsten Grade interessant zu erfahren, 
ob die von mir gefundenen hochgradigen Veränderungen auch 
constant und für die Thomsen'sche Krankheit charakteristisch 
wären. Gelegenheit dazu ergab sich in dem von Georg Fischer 
jüngst beschriebenen Fall, in welchem ebenfialls ein Muskelstück- 
chen aus dem Biceps brachii excidirt wurde, das mir Herr Dr. 
Fischer in liebenswürdigster Weise zur Untersuchung überliess. 
Schon vorher, im Sommer 1885, hatte mir der Zufall Muskel- 
präparate in die Hände gespielt, welche genau dieselben Verän- 
derungen erkennen Hessen, wie meine Thomson 'sehen Muskeln; 
ich will jedoch über den Befund an denselben erst nach dem Falle 
von Dr. Fischer berichten, da sie erst durch diesen ihre volle 
und unbezweifelbare Sanction als ebenfalls Thomsen'sche Mus- 
keln erhalten. 

Ueber den Befund am frischen Präparat bei dem Falle Martin 
(Beob. 3) hat Herr Dr. Gg. Fischer (1. c.) bereits selbst berichtet: 
Er fand den Muskel auffallend leicht zu zerfasern, die Muskel- 
fasern erheblich verdickt, von einer gewissen Härte und Steifig- 
keit, und mit deutlichen Verändei-ungen der Structur: nirgends 
schöne Querstreifung, die Zeichnung verwischt, an vielen Stellen 
ganz fehlend, an anderen bei schwacher Vergrösserung nur Längs- 
streifung, erst bei stärkerer feine Querstreifung zu entdecken. Die 
Faserconturen sind nicht glatt, sondern zeigen mannigfache Wul- 
stungen, unregelmässige Einkerbungen, quere Furchen und Risse, 
und die Muskelbündel lassen zahlreiche Sarcolemmakerne er- 
kennen« 

Die mikroskopische Untersuchung des gehärteten und ganz 
in der gleichen Weise wie in meinem Falle behandelten und ge- 
färbten Muskels ergab in allen wesentlichen Punkten eine so voll- 
ständige Uebereinstimmung mit dem Befunde im vorigen Fall, 
dass ich mich bei der Beschreibung sehr kurz fassen kann. Die 
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Veränderungen erschienen eher quantitativ noch stärker entwickelt, 
ausserdem trat noch eine neue Erscheinung, die Vaouolenbildung 
in den Muskelfasern, hinzu. 

An Querschnitten auch hier eine colossale Hyper- 
trophie der Muskelfasern, so dass sie mit blossem Auge zu 
erkennen sind. 

Die gefundenen Grenzwerthe waren in diesem Fall 35 /u und 
19b /Ä. (Die zehn dicksten Fasern, welche ich gemessen habe, be- 
wegten sich zwischen 175 und 195iu, die zehn dünnsten zwischen 
35 und 70 iu,) 

Unter einer grösseren Zahl gemessener Fasern zeigten einen 
Durchmesser 

zwischen 20 und eo^w . . . . 4^/0 
60 * lOO^M . . . . 36 0/0 
100 * UOfi .... 36 0/0 
140 *> 180 jti .... 240/0. 
Einzelne Fasern gingen sogar noch über ISO^u hinaus. Es ist 
also die durchschnittliche Faserbreite hier noch grösser als in 
meinem Fall, denn hier sind 96^/0 über 60 )u, dort nur 79<)/o, hier 
noch 24 o/o über 140/e, dort nur 8^/0. — Doch ist auf die Genauig- 
keit dieser Zahlen kein allzu grosser Werth zu legen; darauf 
kommt es ja auch nicht an. 

Auch hier sind die Fasern durchweg von mehr rund- 
licher Form, manche fast kreisrund, zeigen nur abgerundete, 
nirgends scharfe Ecken, wie die normalen Fasern; sie sind nir- 
gends so dicht zusammengedrängt wie diese. Der Querschnitt 
sieht ganz homogen und feinkörnig aus, zeigt meist keinerlei An- 
deutung von Querstreifung und kein „moirirtes'^ Aussehen, wie 
die normalen Muskeln. 

Ganz enorm ist auch hier die Eernvermehrung, erheb- 
lich bedeutender noch als in meinem Falle: an 60 Fasern wur- 
den die Kerne gezählt und es ergab sich ein Durchschnitt von 
11,1 Kernen pro Faser. Die dünnsten Fasern enthielten deren 
noch 3—5—7 in der Gesichtsfeldebene, die dickeren 12 — 18, in 
einzelnen wurden bis zu 24 gezählt Auch hier sind fast alle 
Kerne randständig, oft zu mehreren dicht beisammen; nur in 
wenigen Fasern finden sich auch inmitten des Querschnittsbildes 
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2— 4 --6 Kerne. Dieselben sind meist klein nnd ziemlich scharf 
contorirt. 

Das interstitielle Bindegewebe erscheint deutlich ver- 
mehrt, dijß feinsten Septa erheblich verbreitert, ans mehrfachen 
Fasern mit zwischengelagerter homogener oder leicht kömiger 
Substanz gebildet. An den Knotenpunkten etwas mehr körnige 
Substanz, 1 — 3 Kerne. — In den breiteren Septis sehr reichliches, 
welliges Bindegewebe, mit breiten, blassen Faserzügen, wenig 
kömiger Substanz und ganz massigem Kemreichthum. — An den 
Gefässen nichts Abnormes. 

An den Längsschnitten tritt auch hier die enorme Faser- 
breite deutlich hervor, weiterhin aber auch, dass die Fasem nir- 
gends gerade gestreckt erscheinen, sondern wie zusammen ge- 
schnurrt, mit wulstigen, unregelmässigen Bändem, wie umschntlrt 
an vielen Stellen, gerade so und noch hochgradiger als in meinem 
Fall. — Fast alle Fasem zeigen Streifung durch feine 
Längsfibrillen; von Querstreifung ist fast nichts zu 
sehen; sie ist durchweg ausserordentlich fein und kaum zu er- 
kennen; nur an ganz vereinzelten Faserfragmenten sah ich hier 
und da breite und schöne Querstreifung. Ausserdem ist an einer 
erheblichen Zahl von Fasem die durch die Operation herbeige- 
führte traumatische „wachsartige'' Degeneration zu sehen. 

Der Kemreichthum dieser Fasem ist ein ganz enormer; 
Massen von Kemgruppen und Kernzeilen, zu 6—12 — 20 und mehr 
Kemen, zieren den Längsschnitt und sind besonders längs des 
Bandes der Muskelfasern angeordnet; gelingt es jedoch, deren 
Oberfläche zur Anschauung zu bringen, so erscheinen auch die 
Kernzeilen ziemlich gleichmässig tlber ihre ganze Breite vertheilt 
(Taf. II, Fig. 15). — Die Keme sind vielfach unregelmässig, rund- 
lich, eckig, auch ziemlich klein, niemals von so schöner, klarer, 
länglich-elliptischer Form, wie die Kerne normaler Muskeln. Das 
interstitielle Bindegewebe auch hier etwas vermehrt, mit ziemlich 
zahlreichen Kemen, nach allen Sichtungen hin sich über die Mus- 
keln hinziehend und so die Klarheit des Bildes trtlbend. An den 
Gefässen keine Anomalie. 

Ausser diesen — mit den Befunden in meinem Falle voll- 
kommen identischen — Veränderungen fand sich aber noch eine 
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sehr eigenthümliche Vacuolenbildung in einzelnen Muskel- 
fasern, allerdings nur in sehr wenigen. Auf Querschnitten findet 
man in solchen Fasern eine randliehe, mehr oder weniger grossCi 
meist etwas excentrisch gelegene Lücke, die von ganz feinem 
scharfen Gontur umgeben ist. In dieser Lttcke findet sich ent- 
weder nichts, oder eine ganz feinkörnige homogene Masse, die 
scheinbar vom Rande etwas absteht, meistens aber neben der- 
selben noch eine röthlich gefärbte, unregelmässig gestaltete, wie 
eine geronnene, zerrissene, halb aufgerollte Membran, oder wie 
ein mit kleineren Vacuolen versehenes Gerinnsel aussehende Masse, 
von sehr verschiedener Gestalt. Besser als jede Beschreibung 
wird ein Blick auf die beigegebenen Abbildungen lehren (Taf. ü, 
Fig. 4 — 8), wie diese Vacuolen sich darstellen. 

Auf dem Längsschnitt erkennt man dieselben Gebilde als in- 
mitten der Muskelbündel gelegene, ziemlich kurze, länglich -ellip- 
tische und eiförmige Hohlräume, von welchen ich eben&lls eine 
Reihe von Abbildungen (von diesem und dem folgenden Fall 
Taf. II, Fig. 9— 12) beigebe, um weitläufige Beschreibungen zu 
ersparen. Die Dinge sind auch hier sehr scharf conturirt, wie 
von einer feinen Membran umgebeu, zeigen im Innern theils eine 
feinkörnige Masse, theils streifige, membranartige Gerinnungen, 
die zum Theil durch eine blasse homogene Grenzschicht von der 
Vacuolenwandung getrennt erscheinen. 

Diese Vacuolenbildung zeigt sich nur in ganz wenigen Fasern, 
auf dem Querschnitt in ca. 3 — 6 Fasern unter mehreren Hunderten. 
Dass es sich dabei nicht etwa um arteficielle, durch die Härtungs- 
methode herbeigeführte Veränderungen handelt, bedarf wohl keines 
Beweises. Von erheblicher und typischer Bedeutung scheint mir 
dieselbe auch nicht für die Thomsen'sche Krankheit zu sein, 
denn sie schien in meinem ersten Falle zu fehlen; immerhin 
wollte ich die Sache nicht unerwähnt lassen, da ähnliche Dinge 
ja auch bei anderen Muskelerkrankungen (z. B. bei der Dystro- 
phia muscul. progress.) beschrieben sind und die Vacuolenbildung 
doch jedenfalls auf eine erheblichere Erkrankung der contractilen 
Substanz hinweist, deren wahre Bedeutung ja jetzt nach diesen 
wenigen Befunden an kleinen excidirten Muskelstttckchen noch 
keineswegs übersehen werden kann. 
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Nach diesen völlig übereinstimmenden Befanden in zwei typi- 
schen Fällen von Thomsen'scher Krankheit ans verschiedenen 
Familien kann es nnn füglich nicht mehr zweifelhaft sein, dass 
die von mir gefundenen Veränderungen an den Muskeln fUr diese 
^jrankheit charakteristisch und wesentlich sind und dass mit den- 
selben eine greifbare anatomische Grundlage für dies eigenthüm- 
liehe Erankheitsbild gefunden ist. Damit ist denn auch — so 
.unvollständig ja freilich diese Befunde noch sind — die Thomson- 
sehe Krankheit unerwartet rasch aus der Beihe der functionellen 
Störungen, zu welchen man sie bisher allgemein rechnetOi ausge- 
schieden und den Krankheiten mit greifbaren anatomischen Ver- 
änderungen zugereiht worden. Erst weitere Untersuchungen kön- 
nen natttrlich entscheiden, ob sich nicht ausser den Muskelverände- 
rungen vielleicht doch auch noch Anomalien an den motorischen 
Nerven oder am centralen Nervensystem finden werden; so un- 
wahrscheinlich dies vielleicht auch ist, so lässt sich doch zur 
Zeit gar nichts Bestimmtes darüber aussagen. 

Aber im Lichte der neugewonnenen Anschauungen erscheint 
jetzt noch eine weitere Beobachtung vollkommen klar, die ich 
bereits in Strassburg als eine solche von höchst wahrscheinlich 
Thomsen'scher Krankheit mittheilte, ohne jedoch dafär absolute 
Gewissheit geben zu können. Ein sehr glücklicher Zufall hat mir 
die betreffenden Präparate in die Hände gespielt, und es ist nur 
zu beklagen, dass erst einige Wochen nach dem Tode ihres Be- 
sitzers klar geworden ist, dass derselbe an der Thomsen'schen 
Krankheit gelitten. Des hohen Interesses wegen, welches auch 
diese Beobachtung für unsem Gegenstand darbietet, und bei der 
vollständigen Uebereinstimmung des anatomischen Befundes mit 
den beiden bereits beschriebenen, kann ich mir nicht versagen, 
dieselbe kurz mitzutheilen. 

Herr Dr. Werner, Assistent am pathologischen Institut, hatte 
auf meinen Wunsch und um mir Controlpräparate von normalen Mus- 
keln zu verschaffen, aus dem Biceps eines 33jährigen Schieferdeckers, 
Jakob Müller von hier, ein Stück herausgeschnitten und gehärtet. 
Der Mann war in Folge einer Laparotomie wegen Darmkrebs auf der 
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chirurgischen Klinik rasch gestorben und seine Muskeln zeigten ein so 
respektables Volumen, dass sie für meine Zwecke besonders geeignet 
erschienen und deshalb zu Controlpräparaten gewählt wurden. 

Als mir Herr Werner die fertigen Präparate — Quer- und 
Längsschnitte — brachte , zeigte sich sofort die vollständigste lieber- 
einstimmung des Befundes mit meinem ersten Fall — zunächst zu 
meiner nicht sehr angenehmen Ueberraschung! Ich theile zuerst diese 
Befunde mit. 

An den Querschnitten imponirt sofort die colossale Hyper- 
trophie der einzelnen Muskelfasern, so dass sie mit blossem 
Auge zu erkennen sind. — Die Grenzwerthe sind hier 50 ß und 190 ß, 
— (Die zehn ausgesucht grössten Fasern in einem Präparat zeigten 
Durchmesser von 170 — 190 (Zy die zehn kleinsten von 50 — 75 ^!) — 
Unter einer grösseren Anzahl gemessener Fasern zeigten einen Durch- 
messer 

zwischen 20 und 60 ^ — 4 o/o 
60 ^ 100 iM — 240/0 
100 ^ 140 ^ — 520/0 
140 ^ 180 iw — 200/0 
Einzelne Fasern gingen noch über 180 ^ hinaus. Auch in diesem Falle 
erscheint die durchschnittliche Faserbreite noch etwas hinaufgerflckt, 
noch grösser als im Fall Martin, der ja schon meinen ersten Fall da- 
rin übertroffen hatte. Denn in diesem Fall sind ca. 7 2 0/0 der Fasern 
über 100 ^ breit — im Fall Martin nur 60 0/0, im Fall Werle nur 
450/0. — In dem Fall Mülleif fand sich keine Faser unter 50 ß\ 

Die Fasern sind auch hier alle mehr rundlich, mit abge- 
stumpften Ecken, nicht dicht aneinander gedrängt und dadurch 
polygonal. Ihr Querschnittsbild sieht mehr homogen oder ganz 
feinkörnig aus, mit allerlei Spältchen und Rissen ; nur hier und da sieht 
man eine Andeutung von Querstreifung daran, aber nirgends die deut- 
liche Moirirung, wie an den normalen Fasern. (Taf. I. Fig. 3.) 

Die Muskelkerne sind auch hier ganz enorm vermehrt, fast 
noch mehr als in dem Falle Martin. Für 60 Fasern, in welchen die 
Kerne gezählt wurden, ergab sich im Mittel eine Anzahl von 12,3 Ker- 
nen pro Faser. Nur die dünnsten Fasern enthielten weniger als 
10 (6 — 9) Kerne, die meisten 10 — 20 und einzelne deren noch mehr 
(20 — 23 Kerne). Die Kerne sind auch hier fast immer nur randstän- 
dig, gross und schön ; doch sind in diesem Falle auffallend viele Fasern 
mit central, mitten in der contractilen Substanz, gelegenen Kernen 
(2—6—8 Stück) versehen. Ich habe die Häufigkeit dieses Vorkom- 
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mens zu ermitteln gesucht und habe unter 100 Fasern gegen 20 ge- 
funden, in welchen sich ausser den randständigen auch centrale Kerne 
vorfanden (Fig. 3). 

Das interstitielle Bindegewebe ist auch hier entschieden 
etwas vermehrt; die feinsten Septa sind breiter als die normalen, an 
den Kreuzungsstellen ist mehr Substanz, die Fasern sind blass, wellig, 
breit; der Kemreichthum ist dabei nicht erheblich vermehrt. Beson- 
ders auffallend ist aber hier die Masse feinkörniger Substanz, 
die sich überall zwischen den Bindegewebsfasern, oft in grosser Aus- 
dehnung, meist in bandartigen Schichten findet, in den breiteren Septis 
besonders reichlich ist, aber auch in den feineren fast nirgends fehlt 
(Taf. I. Fig. 3 bei a und b). Es besteht dieselbe aus feinen glänzen- 
den Körnchen, am meisten an feinkörnig geronnenes Exsudat erinnernd. 
^^ An den Gefässen nichts Abnormes. 

An den Längsschnitten fällt auch hier neben der enormen 
Faserbreite vor allem die unebene wulstige Beschaffenheit der Fasern 
auf; sie sind nirgends glattwandig und gestreckt, sondern zusammen- 
geschoben, krumm, wie mit Fäden umschnürt, durcheinander geschoben. 
Die Präparate gewinnen dadurch ein auffallend unordentliches Aussehen, 
das durch die ziemlich kernreichen Bindegewebszüge, welche die Mus- 
kelfasern nach allen Richtungen überziehen, noch vermehrt wird. 

An den Muskelfasern fast überall vorwiegend Längsstreifuog und 
Fibrillenbildung, dazwischen zahlreiche kleine Längsspalten ; Querstrei- 
fung meist gar nicht zu sehen, die Fasern sehen mehr homogen aus; 
nur an einzelnen Strecken sieht man eine ganz feine, zarte, unklare 
Querstreifnng und nur ganz selten einmal breite, schöne Querstreifen. 
Es schien mir, als sei in diesen letzteren Fasern die Kernvermehrung 
eine geringere. 

Sonst ist dieselbe auch hier eine ganz enorme: Gruppen- und 
Zeilenbildung der Kerne, besonders an den Rändern der Fasern, 
häufig aber auch über die Mitte derselben ganze Reihen von Kern- 
zeilen hinziehend. 

Das interstitielle Gewebe erscheint auch an den Längs- 
schnitten deutlich vermehrt, mit massigem Kemreichthum, mit blassen, 
breiten, welligen Bändern, zwischen welchen viel feinkörnige Substanz. 
— Die Gefässe erscheinen normal. 

Endlich findet sich auch in diesem Fall, auf Quer- und Längs- 
schnitten das Phänomen der Vacuolenbildung, etwas spärlicher 
noch als in dem Fall Martin, aber sonst in ziemlich gleicher Weise: 
auf dem Querschnitt scharfrandige, etwas excentrisch gelagerte, rund- 
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liehe Hohlränme von verschiedener Grösse, erfflllt mit einer homogenen 
Masse ; darin membranartige Gerinnungen; anf dem Längsschnitt in 
Form von ovoiden oder elliptischen Räumen mitten in den Fasern, mit 
sehr scharfem Contur, im Innern theils feinkörnige Masse, theils wie 
streifige fibrilläre Gerinnungen enthaltend, z. Th. mit homogenem Hof 
umgeben (Fig. 10—12). 

Nach diesen Ergebnissen kann es jetzt, wo ich über zwei 
anatomische Befunde von klinisch festgestellter Thomsen'scher 
Krankheit verfttge, nicht im Mindesten zweifelhaft sein, dass es 
sich in diesem 3. Fall ebenfalls uin Thomsen'sche Krankheit ge- 
handelt hat. Ich brauche auf die Uebereinstimmung in den drei 
Befunden nicht näher hinzuweisen : dieselbe ist so gross, so in die 
Augen springend, dass Niemand an der Identität der anatomischen 
Veränderung in den 3 Fällen zweifeln wird. Als ich aber diese 
letzte Beobachtung machte, kannte ich erst einen Fall (Werle, 
Beob. 1) und war deshalb nicht wenig begierig, zu erfahren , ob 
der Besitzer dieser Muskeln etwa intra vitam die Symptome der 
Thomsen'schen Krankheit dargeboten habe. Ich liess seine Wittwe 
kommen, um sie genau zu befragen, ich untersuchte seine Kinder 
und schrieb um Auskunft an seinen Bruder. Das Resultat dieser 
Forschungen ist folgendes: 

In der Familie des Jakob Müller soll keine ähnliche Erkrankung, 
wie die Thomsen'sche, vorgekommen sein« — Von ihm selbst ist in der 
Knabenzeit nichts von derartigen Störungen bekannt gewesen. — Er 
war Soldat, hat lange gedient und es bis zum Sergeanten gebracht, 
auch in den letzten Jahren noch militärische Uebungen mitgemacht. — 
Weiterhin gibt aber die Frau mit Bestimmtheit an: ihr Mann habe 
ungewöhnlich stark entwickelte, kräftige Muskeln ge- 
habt; er sei öfters, besonders Morgens, nach längerem Sitzen, 
auch des Nachts, auffallend steif gewesen und soll öfter über eine 
Art von Krampf geklagt und geäussert haben, „er wisse nicht, was 
mit seinen Armen oder Beinen geschehen sei'^ — Auch nach dem 
Nachmittagsschlaf sei er öfter „steift gewesen, aber das war nach 
einigen Bewegungen sehr bald vorbei, — Morgens, vor demAus- 
gehen, sei er oft im Zimmer hin- und hergelaufen, bis er 
wieder habe ordentlich gehen können. Schmerzen habe er 
nie gehabt; von Gelenksteifigkeit hat die Frau nichts bemerkt; er sei 
mehrmals gefallen, habe manchmal Blutandrang zum Kopfe gehabt. 
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Die 3 Kinder des J. Müller ^ von 6, 4 und 2 Jahren, zeigen 
keinerlei Anomalien ; keine Bewegungsstörnng, laufen und springen wie 
andre Kinder; bei der von mir vorgenommenen Untersuchung zeigte 
sich keine Spur von myotonischer Störung, auch bei mechanischer 
und elektrischer Reizung nicht. Nur das 2jährige Kind erscheint als 
ein kleiner Riese^ mit sehr kräftiger Muskulatur. 

Nach diesen Ermittelungen konnte es anfangs vielleicht etwias 
zweifelhaft sein, ob der Mann an der Thomsen'schen Krankheit 
gelitten habe; allein die Angaben der Fran lassen doch meines 
Erachtens recht deutlich die Anwesenheit der myotonischen Be- 
wegungsstörung bei ihm erkennen. Die naheliegenden Einwände : 
dass der Mann viele Jahre Soldat gewesen, dass seine Anver- 
wandten in der Jugend nichts bemerkt haben, dass in der Familie 
kein ähnlicher Fall vorgekommen ist, dass er sein Geschäft als 
Dachdecker ohne Störung ausführte u. s. w. — erledigen sich 
leicht durch den Hinweis auf den Fall Martin, in welchem das 
Meiste davon ebenfalls zutrifft und doch die exquisiteste Thomsen- 
sche Krankheit bestand; und solcher leichteren Fälle geschieht ja 
doch mehrfach in der Literatur Erwähnung. Aber gegenüber dem 
anatomischen Befund müssen meines Erachtens alle Zweifel schwin- 
den: es hat sich hier bei Jakob Müller ganz sicher ebenfalls um 
Thomsen'sche Krankheit gehandelt, wenn auch nur um eine ganz 
leichte, die Leistungsfähigkeit des Mannes nicht erheblich störende 
Form. Es ist nur sehr schade, dass die Krankheit nicht während 
des Lebens erkannt war und uns so die seltene Gelegenheit zur 
Untersuchung des Nervensystems entschlüpfte. 

Das Gesammtresultat dieser 3 Beobachtungen ist nun, dass 
sich bei der Thomsen'schen Krankheit jedenfalls in den Muskeln 
sehr erhebliche anatomische Veränderungen finden , während über 
das Nervensystem vorläufig gar nichts Bestimmtes gesagt werden 
kann. — Diese Veränderungen finden sich vorwiegend an den 
Muskelfasern selbst, obgleich auch das Zwischenbinde- 
gewebe keineswegs ganz normal ist; sie charakterisiren sich 
durch eine beträchtliche Hypertrophie der Muskelfa- 
sern, durch eine reichliche Kernvermehrnng und Ver- 
änderung der feineren Structur der Fasern, die sich 
durch das homogene Aussehen des Querschnitts, die feinere, oft; 

Erb, Thomsea*sche Krankheit. 7 
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nndentliche Querstreifang des Längsschnitts und die Vacuolenbil* 
dang verräth; lendlich durch die massige Vermehrung des 
Bindegewebes mit kOrniger Einlagerung in dasselbe. 

Es interessirt wohl noch, hier einen kurzen vergleichenden 
Blick auf die Muskelveränderungen bei anderen Erkrankungen zu 
werfen, welche sich entweder in dem allgemeinen klinischen Ha- 
bitus oder in den Ergebnissen der elektrischen und mechanischen 
Reizung der Thomsen'schen Krankheit nähern; ich meine beson- 
ders die sogen. Pseudohypertrophie der Muskeln (Dystro- 
phia muscularis progressiva, Erb) und die degenerative Atro- 
:phie der Muskeln, wie sie bei allen mitEaB einhergehenden 
spinalen und peripheren atrophischen Lähmungen sich findet. 

Bei einem 8 jährigen Knaben mit typischer „Pseudohyper- 
trophie der Muskeln'' liess ich aus 3 Muskeln in verschiedenen 
Stadien der Erkrankung (Gastrocnemius — Infraspinatns — Latis- 
simus dorsi) kleine Stückchen excidiren und habe sie, nach vor- 
ausgegangener Härtung ganz in derselben Weise wie die Thomsen- 
schen Muskeln gefärbt und untersucht 0* Es ergab sich zunächst, 
dass es sich bei dieser Elrankheit in den hypervoluminOsen Muskeln 
(Gastrocnemius) nicht um Pseudo-Hypertrophie, sondern vielmehr 
um w a h r e Hypertrophie resp. Hyperplasie handelt — ein Grund mehr 
zum Vergleich mit den Muskeln bei der Thomsen'schen Krankheit 

Die Untersuchung der Längs- und Querschnitte ergibt jedoch 
ausser einer gewissen Aehnlichkeit, die in der Hypertrophie vieler 
Fasern liegt, sehr erhebliche Differenzen, die ich nur kurz her- 
vorheben will. 

Bei der Dystroph, musc. progr. sind auf Querschnitten 
(vom Gastrocnemius) die Muskelfasern z. Th. sehr erheblich 
verbreitert und verdickt; fast die Hälfte hat eine Dicke von 
60—140 fij aber sie sind sehr viel nngleichmässiger in 
ihrer GrOsse und es sind auch sehr viele auffallend schmale 
und dünne, anscheinend atrophische darunter. Unter einer grösse- 
ren Anzahl beliebig herausgegriffner Fasern, die ich mass, traf 
ich die Grenzwerthe 9 und 135 /w. — Die Durchmesser betrugen: 



1) Vgl. Tagebl. d. dS.Yersamml. deutscher Naturf. u. Aerzte in Strassborg. 
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unter 20 ^ — bei 12 o/o 

zwischen 21— 60 jit — ^ 42 »/o 

61—100 ^ — ^ 340/0 

101-140 fi — * 120/0 

Die ausgesuchten grössten Fasern massen 90 — 135 1,1^ die 
kleinsten 9 — 27 /x. — 

Die Form der Faserquerschnitte ist ebenfalls eine entschie- 
den rundliche y noch mehr als bei den Thomsen'schen Muskeln : 
nirgends Ecken, nirgends polygonale Form. — Die Eernzahlen 
sind nicht unbeträchtlich vermehrt: es fanden sich 1—12 Kerne 
in den verschiedenen Fasern, meist 4 — 8, im Mittel aus 60 Zäh- 
lungen ca. 5,0 Kerne pro Faser. Auffallend viele Fasern zei- 
gen hier central gelegene Kerne, noch mehr als in dem Falle 
Müller. — Die Querschnittszeichnung ist eine ziemlich klare 
und deutliche; sehr häufig sieht man die schon anderweitig (Knoll) 
beschriebenen Bilder, die auf eine Abspaltung der Fasern 
hindeuten : dicke runde Fasern, welche durch eine oder zwei feine 
Spalten in 2 oder 3 Abtheilungen zerlegt sind, die zusammen die 
runde Form der Muskelfaser bilden. 

Was aber auf den ersten Blick besonders auffällt, ist eine 
sehr erhebliche Vermehrung, Hyperplasie und Kern- 
wucherung des interstitiellenBindegewebes. Ueberall 
sind reichliche breite Bindegewebszüge zwischen den einzelnen 
Fasern zu sehen, aus derben, welligen, scharf conturirten Fasern 
bestehend, ohne jede kömige Einlagerung; darin sind sehr zahl- 
reiche, unzweifelhaft stark vermehrte Kerne, an vielen Stellen 
reichliche Kernanhäufungen zu sehen. Selbst an den feinsten 
Septis finden sich zahlreiche Kerne. Die 6ef ässe etwas verdickt 

In den vorgeschrittenen Stadien des Leidens (Infraspinatus, 
Latissimus dorsi) tritt die Atrophie und der schliessliche Schwund 
der Muskelfasern, neben enormer Bindegewebshyperplasie und 
schliesslich Fetteinlagerung so sehr hervor, dass von einer Aehn- 
lichkeit mit der Thomsen'schen Krankheit nicht mehr die Bede 
sein kann. 

An Längsschnitten finden sich die entsprechenden Bilder: 
sehr beträchtliche neben sehr verminderter Faserbreite, deutliche 

Querstreifung und erhebliche Kernvermehrung. Die Kerne treten 
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aber hier meist nicht in Form von Zeilen oder Haufen anf , son- 
dern die meisten einzeln, höchstens zu zweien oder vieren; sie 
erscheinen dicker, mehr rundlich und unförmlicher als die nor- 
malen Mnskelkeme, buchten das Sarcolum an den Seitenrändem 
vor. Natürlich tritt auch hier die erhebliche Hyperplasie des 
Bindegewebes mit seiner beträchtlichen Kemwucherung deutlich 
(und vielfach störend) hervor. 

Der Unterschied von der Thomsen'schen Muskelverän- 
derung beruht also besonders auf der Bindegewebswucherung, auf 
der Tendenz zur Atrophie, welche die anfangs zum Theil sehr 
hypertrophischen Muskelfasern zeigen, auf der geringeren Ver- 
mehrung der Muskelkerne; endlich auf der schliesslichen binde- 
gewebigen und lipomatösen Umwandlung der Muskeln bei gänz- 
lichem Schwund ihrer Fasern. — Die Aehnlichkeit dagegen 
nur in der Hypertrophie und Kemvermehrung der Muskelfasern; 
ob es sich aber dabei um einen ähnlichen oder gar identischen 
Vorgang handelt, ist mindestens sehr zweifelhaft; jedenfalls spre- 
chen die klinischen Befunde, die Ergebnisse der mechanischen 
und elektrischen Untersuchung entschieden dagegen; und der ana- 
tomische Process als Ganzes : Hyperplasie des Bindegewebes, mit 
anfänglicher Hypertrophie und vielleicht auch Hyperplasie der 
Muskel£su3ern, allmählich übergehend zu bindegewebiger Umwand- 
lung des ganzen Muskels mit völligem Faserschwund — ist jeden- 
falls durchaus verschieden von dem Vorgang bei der Thomson- | 
sehen Krankheit. | 

Noch deutlicher sind die Unterschiede gegenüber den Mus- 
keln, welche sich — bei der EaR — in degenerativer 
Atrophie befinden. Abgesehen von meinen älteren vielfachen 
Beobachtungen über diesen Vorgang, habe ich der Grüte meines 
CoUegen, Herrn Prof. Fr. Schnitze, eine Reihe von Präparaten 
zu verdanken, die nach derselben Methode, wie meine Thomsen^ 
sehen, angefertigt waren und die ich des Vergleichs wegen einer 
erneuten Durchsicht unterwarf. 

Hier ist vor allen Dingen auffallend die Atrophie der 
Muskelfasern, die zunehmende Verschmächtigung derselben bis 
zum endlichen Schwund. — Die Querstreifung ist erhalten, aber 
undeutlicher und feiner geworden. — Die Kernvermehrung ist sehr 
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deutlich, besonders an den bereits sehr atrophischen Fasern , in 
welchen sich dann 2 — 6 randständige Kerne finden; noch mehr 
tritt an den Längsschnitten die Kemyermehriingy häufig in Form 
von Zeilenbildung (aus 4 — 6—12 Kernen) hervor. Schliesslich 
besteht die ganz atrophische Faser anscheinend fast nur noch aus 
Kernen. 

Aber auch hier tritt ganz besonders hervor die Vermehrung 
und Wucherung des interstitiellen Bindegewebes, mit 
erheblicher Kernvermehrnng und oft reichlichen Keman- 
häufungen ; das alles zieht sich durch den ganzen erkrankten Mus- 
kel hindurch. 

Der Unterschied von den Thomsen'schen Muskeln liegt 
also in dem Fehlen der Hypertrophie, in dem Vorwiegen der 
Atrophie der Muskelüeusem , in der Hyperplasie und Kemwuche- 
rung des Bindegewebes; die Aehnlichkeit in der Kernver- 
mehrnng und der etwas undeutlichen Querstreifung. 

Kurz zusammengefasst findet sich also: 
bei derThomsen'schen Krankheit: Hypertrophie, Kern- 
vermehrnng und Structurveränderung der Muskelfasern ohne er- 
hebliche Bindegewebshyperplasie; 

bei der Dystrophia musc. progr.: Hypertrophie und 
Kernvermehrnng, übergehend in oder gleichzeitig mit Atrophie 
der Muskelfasern mit erheblicher Bindegewebshyperplasie; 
bei der degenerativen Atrophie: nur Atrophie und Kern- 
vermehrnng der Muskelfasern m i t erheblicher Bindegewebshyper- 
plasie. 

Fügt man hinzu, dass die beiden letzten Vorgänge mehr acti- 
ver, fortschreitender, zu irgend einem schliesslichen Endansgang 
hinführender Natur sind, während die Veränderung bei der Thom- 
sen'schen Krankheit aller Wahrscheinlichkeit nach eine stabile, 
bleibende ist, keinen Ablauf, keinen Uebergang in Atrophie u. s. w. 
zeigt, so ist es klar, dass es sich hier um drei gänzlich voneinan- 
der verschiedene anatomische Vorgänge handeln muss. 



Angesichts der bei den Thomsen'schen Muskeln constatirten 
Volumsvermehrung der einzelnen Muskelfasern liegt die Frage 
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nahe, ob auch die Volamszanahme des gesammten Maskeis der- 
selben entspricht, ob sie etwa grOsser oder kleiner ist? Wir haben 
gefanden, dass die Darchmesserzanahme der einzelnen Maskel- 
fasem mindestens das Doppelte von der normalen beträgt, and 
wenn wir aach absehen wollen von der geringen Bindegewebs- 
Vermehrung, so müsste das doch schon ausreichen, um — voraus- 
gesetzt, dass die Anzahl der Muskelfisusem im Muskel die gleiche 
geblieben ist — den Umfang des Muskels auf das Doppelte zu 
erhöhen. Es scheint mir, dass die bei meinen Kranken consta- 
tirten Maasse z. B. am Oberarm (Fall 1 : 23,3 cm, Fall 2: 25,4 cm, 
Fall 3: 31,5 cm) nicht recht der Vorstellung entsprechen, die man 
sich von der Volumszunahme der Muskeln unter der obigen Voraus- 
setzung zu bilden berechtigt ist. Und das legt die Frage nahe, 
ob nicht doch am Ende, neben der colossalen Hypertrophie der 
Fasern, doch eine Verminderung ihrer Zahl vorhanden sein 
könnte, die vielleicht angeboren ist, da wir ja jetzt in den Mus- 
keln nichts von atrophischen Fasern finden. Die gefundene Herab- 
setzung der groben motorischen Kraft bei den Thomson 'sehen 
Elranken gibt diesem Gedanken weitere Nahrung. Ich wollte 
denselben jedoch hier nur angeregt haben, da zur Entscheidung 
der Frage vorläufig noch alle sicheren Anhaltspunkte fehlen. 






Pathologie der Thomsen'schen Krankheit — Ansichten 
Aber das Wesen derselben. — Physiologisches. 



Wenn ich mich nun, nach Feststellnng der klinischen und 
anatomischen Thatsachen, zur Pathologie der T h o m s e n 'sehen 
Krankheit wende, so ist es von grossem Interesse, zu constatiren, 
dass sowohl die klinische, wie die anatomische Untersuchung in 
unseren Fällen ausschliesslich Veränderungen in den will- 
kürlichen Muskeln ergeben haben: die klinische Unter- 
suchung zeigt uns lediglich Anomalien in der physiologischen 
Function der quergestreiften Muskelfasern, eine eigenthümliche 
Veränderung ihrer Contractionsform, die wir früher in der Haupt- 
sache als Trägheit, tonische Form und Nachdauer der Contraction 
bezeichnet haben. Die anatomische Untersuchung ergibt uns 
ebenso ausschliesslich Veränderungen in der histologischen Be- 
schaffenheit der quergestreiften Muskeln^ nämlich Hypertrophie, 
Kernvermehrung und gewisse Anomalien in der feineren Structur 
der Muskelfasern. (Es bleibt dabei vorbehalten, ob nicht später 
auch noch Veränderungen am Nervensystem gefunden werden, die 
jedoch zunächst füglich ausser Betracht bleiben können.) 

Angesichts dieser Thatsachen liegt natürlich der Gedanke 
nahe, dass diese klinischen und anatomischen Veränderungen in 
enger Beziehung zu einander stehen mögen, dass die anatomischen 
Veränderungen die Ursache der klinischen Störungen seien, oder 
mit anderen Worten, dass die Muskeln nur darum diese eigen- 
thümliche myotonische Contractionsform zeigen, weil sie eben 
gerade diese eigenthümliche histologische Beschaffenheit darbieten» 
Wir sind dies ja, bei der Vorliebe für den pathologisch-anato- 
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mischen Standpunkt in der Pathologie, einmal so gewohnt, die 
anatomischen Veränderungen jeweils als die Ursachen der klini- 
schen Störungen anzusehen; imd es gibt ja auch eine gewisse 
Zahl von physiologischen und pathologischen Thatsachen, welche 
daraufhindeuten, dass gewisse Veränderungen in der Gontractions- 
form der Muskeln regelmässig mit gewissen histologischen Ver- 
schiedenheiten der Muskelfasern zusammentreffen. Aber wir sind 
doch noch weit entfernt von einem Verständniss dafür, warum 
denn nun gerade diese oder jene histologische Beschaffenheit des 
Muskels diese oder jene Veränderung seiner Contractionsform (ver- 
längerte Latenz, tonische Form, Trägheit und Nachdauer der Con- 
traction u. s. w.) bedingt. 

Es mag also immerhin so sein und es ist ja auch fttr die 
vorliegende Krankheit der Gedanke kaum abzuweisen, dass die 
vorgefundene histologische Veränderung die eigentliche Ursache 
der myotonischen Störung der Muskeln ist; aber ich glaube, wir 
sollen auch nicht vergessen, dass wir dafür doch eigentlich noch 
gar kein Verständniss haben und dass sich uns ein solches auch 
keineswegs aus der Betrachtung anderer bekannter pathologischer 
Thatsachen (z. B. der EaB) erschliesst. Wie es kommt, dass die 
Volumszunahme der Muskelfasern, oder dass ihre Kemvermehrung 
oder ihre etwas veränderte feinere Structur nun gerade diese 
myotonische Form der Contraction, nun gerade diese eigenthüm- 
liche mechanische oder elektrische Erregbarkeit bedingen soll, das 
ist ims noch ganz unklar. Wir sehen bei der Dystrophia muscul. 
progress. ebenfalls erhebliche Hypertrophie der Fasern und Kem- 
vermehrung — aber keine Spür von myotonischer Störung; wir 
haben bei der EaB wohl die träge Zuckungsform, vielleicht auch 
etwas Nachdauer, wir finden dabei ja auch die Kemvermehrung 
und die feineren Stracturveränderangen der Fasern — aber keine 
Spur von Hypertrophie, sondern nur Atrophie. 

Gleichwohl ist es ja auch für die EaB schon längst nicht 
mehr zweifelhaft, dass sie aufs engste an die Anwesenheit jener 
Veränderungen der Muskeln geknüpft ist, die wir als „degenera- 
tive Atrophie" derselben bezeichnen, und so dürfen wir wohl auch 
bei der Thomsen'schen Krankheit die unbestreitbare Thatsache, 
dass parallel mit den klinisch erweislichen myotonischen Verän- 
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dernngen der Muskeln sich anatomisch Hypertrophie , Eemver- 
mehrung nnd feinere Stmctarveränderong derselben findet, vor- 
länfig in dem Sinne yerwerthen, dass diese histologischen 
Veränderungen wohl das Wesentliche und die Ursache 
für die myotonische Störung der Muskeln sind. Jeden- 
falls ist diese Thatsache von hohem, allgemein pathologischem 
Interesse. 

• 

Das Resultat unserer Untersuchungen — welches sich dahin 
zusammenfasst, dass klinisch sowohl wie anatomisch sich aus- 
schliesslich Veränderungen in der Muskelsubstanz vorfinden — 
fordert jedoch noch zur Erörterung einer anderen, nicht unwich- 
tigen Frage auf, die wie mir scheint freilich noch lange nicht 
spruchreif ist, zu deren Entscheidung jedoch meine Beobachtungen 
vielleicht etwas beitragen können. 

Ich meine die Frage, ob es sich bei der Thomsen'schen 
Krankheit um eine primäre Affection der Muskeln oder um eine 
solche des Nervensystems handelt, d. h. ob diese Krankheit myo- 
pathischen oder neuropathischen Ursprungs ist? Können 
die bisher vorliegenden und speciell die von mir mitgetheilten 
neuen Thatsachen zu bestimmten Schlüssen benutzt werden, welche 
die Entscheidung über diese Frage nach der einen oder andern 
Bichtung zu lenken vermögen? 

Schon viele frühere Autoren sind dieser Frage näher getreten, 
haben sie jedoch in sehr verschiedenem Sinne beantwortet. 

Thomson selbst reihte das Leiden den Psychosen an, ver- 
führt durch das häufige Vorkommen von Psychosen in seiner Fa- 
milie; er sieht darin „eine Mangelhaftigkeit des Willenseinflusses 
auf die willkürlichen Bewegungsorgane'^ und sucht „den Sitz des 
Uebels wohl bestimmt im Cerebrospinalsystem , vielleicht im Ge- 
hirn selbst, in dem Theile, von welchem der Wille ausgeht" ; und 
„er möchte in demselben eine ursprüngliche Erkrankung der einen 
Thätigkeitssphäre des Gehirns, des Willens, suchen"; ausserdem 
spricht er aber doch . immer von „einem tonischen Kramp&ustand 
der Muskeln". Thomson hat dabei übersehen, dass es eben 
nur ein Krampfzustand in den Muskeln ist, welcher die Bewe- 
gungen hemmt und auch ganz unabhängig vom Willen, bei ort- 
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lieh er MuskelreizoDg eintritt, und dass die seheinbare Steigerang 
des Leidens dnreh psychische Einwirkungen bei sehr vielen Neu- 
rosen vorkommt, ohne dass dieselben deshalb zu den Psychosen 
gehörten. Thomsen's Ansicht ist deshalb auch von keinem der 
folgenden Autoren acceptirt worden. 

Seeligmüller dagegen verlegte die Sache in das Rücken- 
mark und bezeichnet die Krankheit als „ eine hypertrophische 
spastische Spinalparalyse '^, die wahrscheinlich auf „ererbter oder 
angeborener Affection der Seitenstränge'' beruhe; dabei sieht er 
jedoch in der „tetanischen Steifheit der Muskeln die primäre Ur- 
sache der Bewegungsstörung'' und fügt hinzu, dass „die Muskeln 
vielleicht aus einer schwerer beweglichen Substanz, als normale 
Muskelfasern bestehen und darum dem Willen nur langsam oder 
gar nicht folgen". Im Uebrigen spricht er sich über das Wesen 
des Leidens sehr reservirt aus. — Feters und Ried er haben 
sich dieser Auffassung am nächsten angeschlossen und die Krank- 
heit ebenfalls in die Seitenstränge verlegt. Auch Fetrone lässt 
das Leiden abhängen von irgend einem Leitungshinderniss inner- 
halb der motorischen Bahn, zwischen Hirnrinde und motorischer 
Endplatte, neigt aber ausserdem den Anschauungen Bernhardt 's 
zu. — Gegen diese Auffassung als spastische Spinalparalyse spricht 
vor Allem, dass die Sehnenreflexe nicht gesteigert imd dass dau- 
ernde Muskelspannungen nicht vorhanden sind, vielleicht auch, 
dass die myotonische Störung durch wiederholte Muskelanstren- 
gungen rasch verschwindet, und dass gar keine Farese besteht. 

Wenn Westphal sagt: „es handelt sich wesentlich um eine 
eigenthümliche (angeborene) Anomalie des Muskeltonus, welche 
sich mit einem ungewöhnlichen Volumen der Muskeln verknüpft" 
— so ist dabei doch wohl auch zuerst an eine neuropathische 
(spinale?) Affection gedacht. Seppilli sieht ebenfalls in dem 
Leiden eine Steigerang des Muskeltonus, bedingt durch eine ge- 
steigerte Erregbarkeit der Innervationscentren im Rückenmark. — 
Gegen diese Auffassungen als gesteigerten Muskeltonus spricht 
entschieden das Verhalten der Sehnenreflexe, das intermittirende 
Auftreten und leichte Verschwinden der Störung. 

Vizioli sucht die Krankheit in einer Leitungsstörung der 
Innervationsbahnen gegenüber dem Willensimpulse, stellt sie zu 
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den Blas ins 'sehen ,^Stabilitätsnenrosen'' nnd bezeichnet sie 
schliesslich als eine Art von permanenter Katalepsie. 

Ganz beachtenswerthe Bemerkungen macht Möbias über die 
Thomsen'sche Krankheit; er sagt, ^^eine grobe Läsiou des Ner- 
vensystems oder der Masknlatar könne nicht zu Grande liegen, 
es bestehe nur eine Fnnctionsstörang der Art, dass die willkür- 
lichen Muskeln tetanisirende Reize in abnormer Weise beantworten^'. 
„Das Leiden sei der Pseudohypertrophie (auch wegen der Aetio- 
logie) analog, aber nur eine functionelle Störung; es schliesse 
sich den primären Systemerkrankungen des willkürlichen Bewe- 
gnngsapparates an'' und „sei den Neurosen gleichwerthig zu 
achten". 

Dem gegenüber haben nun andere Autoren das Leiden als 
ein entschieden myopathisches aufgefasst und in die Muskeln 
verlegt. Bernhardt hat das zuerst, auf Grund eingehender Er- 
wägungen aller vorliegenden Thatsachen klar ausgesprochen : „es 
ist wohl eine ererbte oder angeborene selbständige Affection der 
willkürlich beweglichen Muskeln." . . . „Die Muskeln behalten 
ihren mehr jugendlichen Zustand (in Bezug auf die Gontractions- 
form) in abnormer Weise bei". Die Psyche ist frei; andere Stö- 
rungen von Seiten des Nervensystems sind nicht vorhanden. 

Strümpell ist dieser Auffassung gefolgt; er sieht keinen 
Grund, das Leiden als eine Nervenaffection, speciell als eine spi- 
nale, anzusehen; „es beruht auf einer eigenthümlichen , fast stets 
angeborenen Anomalie des Muskelsystems, welcher freilich eine 
mit unsem jetzigen Hülfsmitteln nachweisbare anatomische Ano- 
malie der Muskelstructur nicht zu Grunde liegen kann". Wie 
gewagt solche apodictische Aussprüche unter Umständen sein kön- 
nen, lehren meine anatomischen Befunde! 

Auch Ballet und Marie sind geneigt, das Leiden in die 
Muskeln selbst zu verlegen; ebenso Sydney-Ringer und Har- 
ringtonSainsbury auf Grund der^ bei Vergiftungen mit Natron- 
phosphat auftretenden tonischen Erscheinungen an den Muskeln. 

Die Ansicht von Jacusiel, dass die Affection ein „Bildungs- 
fehler sei, bestehend in einem embryonalen Missverhältniss zwi- 
schen der Anlage der nervösen und muskulären Organe, einer Art 
von embryonaler MuskelüberfftUe , so dass der nervöse Anreiz 
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nicht genüge y nm die grossen Mnskelmassen zusammenzuziehen^' 
steht, wie mir scheint, mit den klinischen Thatsachen in nnlOs- 
lichem Widerspruch: abgesehen davon, dassnach 5— 6 Bewegungen 
der ,,nerYöse Anreiz^' doch sehr wohl genügt, um die „Muskel- 
massen'' in Bewegung zu setzen, handelt es dich ja gar nicht um 
eiae anfängliche Schwäche, sondern gerade um das Gegentheil, 
um eine zu starke, tonische, krampfhafte Contraction, 
um die Unfähigkeit, die Muskeln willkürlich zu erschlaffen ; ausser- 
dem bedarf ja die myotonische Störung des Nervensystems gar 
nicht, um hervorzutreten, sondern kann auch durch elektrische 
und mechanische Reize ausgelöst werden. 

Eine bestimmte und klare Vorstellung über Sitz imd Wesen 
der Thomsen'schen Krankheit ist also bisher noch nicht ge- 
wonnen, konnte auch füglich nicht gewonnen werden, da bislang 
alle anatomischen Daten fehlten und man nur durch Analogie- 
schlüsse aus den klinischen Symptomen zu bestimmten Anschau- 
ungen gelangen konnte. Wie wenig zwingend diese Schlüsse 
waren, lehrt die grosse Divergenz der soeben zusammengestellten 
Meinungen. Jetzt, da wir die klinischen Veränderungen genauer 
studirt und ausser denselben auch gewisse anatomische Verände- 
rungen kennen gelernt haben und beide — wenigstens vorläufig — 
ausschliesslich an die Muskelsubstanz geknüpft: sehen, steht die 
Sache anders; und es liegt nahe, dass die Anhänger dlBr myopa- 
thischen Hypothese und die Vertreter des exclusiv pathologisch- 
anatomischen Standpunktes diese neuen Thatsachen ganz im Sinne 
der myopathischen Anschauung verwerthen. 

Ich bin der Meinung, dass dies nicht so ohne Weiteres ge- 
schehen darf und dass eine gewisse Vorsicht in dieser Beziehung 
ganz am Platze ist. Es scheint allerdings auch mir ziemlich 
sicher, dass die Veränderungen an den MuskelfSeusern das Wesent- 
liche an der Sache sind und dass dieselben das klinische Symptom 
der myotonischen Störung — mithin das ganze Bild derThom- 
sen'schen Krankheit — hervorbringen; aber das präjudicirt nichts 
über den letzten Ursprung dieser Muskelveränderung : diese braucht 
deswegen noch nicht primär zu sein, sondern sie kann immer 
noch erst secundär vom Nerven ausgelöst sein. Es ist etwa das- 
selbe Verhältniss, wie bei der spinalen progressiven Muskelatrophie, 
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WO man ja die MaskelYeränderangen lange kannte, ehe man die 
zu Grande liegende Läsion des Rückenmarks entdeckte. 

Nnn ist ja das Nervensystem bei der Thomsen'schen Krank- 
heit noch gar nicht ontersncht worden, also eine thatsächliche 
Entscheidung überhaupt zur Zeit noch gar nicht möglich. Aber 
selbst wenn wir die -^ wohl ziemlich wahrscheinliche — Annahme 
machen wollen, dass sich nichts im Nervensystem finden wird 
mit nnsem jetzigen Hülfsmitteln, so bleibt doch noch eine Reihe 
von wohlconstatirten Thatsachen zu berücksichtigen, die auf unser 
Urtheil nicht ohne Einfiuss bleiben dürfen. Und das sind haupt^ 
sächlich folgende drei: 

1. Die Thatsache des engsten Zusammenhangs und der yoU- 
«tändigen Abhängigkeit der Muskeln vom Nervensystem in fnnc- 
tioneller und trophischer Beziehung; die Muskelfasern sind doch 
eigentlich nur Endapparate der motorischen Nerven, bilden mit 
denselben ein durchaus einheitliches Ganzes, so dass bei Verände- 
rungen der Muskelfasern zunächst auch stets an primäre Verän- 
derungen im Nervensystem gedacht werden darf. Es ist in dieser 
Beziehung vielleicht von Interesse, daran zu erinnern, dass sich 
ja bei der Thomsen'schen Krankheit die Veränderungen in der 
.That ganz auf die Muskelfasern beschränken, dass das Zwischen- 
gewebe, die Gefässe u. s. w. ganz oder fast ganz unbetheiligt 
bleiben; das lässt doch eher auf eine in dem neuromuskulären 
Apparat selbst lokalisirte Störung schliessen. 

2. Die über jeden Zweifel festgestellte Thatsache, dass andere, 
ähnliche Veränderungen der mechanischen und elektrischen Erreg- 
barkeit und der histologischen Beschaffenheit der Muskelfasern 
vom Nervensystem her ausgelöst werden können: ich meine die 
mit EaR einhergehende degenerative Atrophie der Muskeln, deren 
neurotischer Ursprung doch klar vor Augen liegt. 

3. Die Thatsache, dass hie und da bei centralen Erkrankun- 
gen das Hauptsymptom der Thomsen'schen Krankheit, die myo- 
tonische Störung, beobachtet worden ist, wie die oben (Gruppe G. 
S. 22 und zum Theil auch Gruppe B.) mitgetheilten Fälle darzu- 
thun scheinen; freilich fehlt bei denselben ja meist der Nachweis 
der typischen elektrischen und mechanischen Erregbarkeitsän- 
derungen und ebenso der Nachweis von Muskelveränderungen; 
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es kann also keineswegs als sicher betrachtet werden , dass es 
sich wirklich am genau dieselbe Störung gehandelt habe. 

Rechnet man dazu das häufige hereditäre Auftreten der Krank- 
heit ^ die in manchen Familien mit Thomsen'scher Krankheit 
gleichzeitig hervorgetretene Anlage zu nervösen Erkrankungen: 
Psychosen, Epilepsie, Migräne, Krämpfen u. s. w., die in manchen 
Fällen beobachtete Entstehung auf psychischem Wege, durch 
heftigen Schreck u. dergl., so denke ich, darf man wohl etwas 
stutzig werden gegenüber der streng myopathischen Auffassung 
der Krankheit. 

Ich muss gestehen, dass mir diese Erwägungen sehr ernste 
Zweifel an dem myopathischen Ursprung der Thomsen'schen 
Krankheit angeregt haben; ich halte es für gar nicht unmöglich, 
ja nicht einmal für unwahrscheinlich, dass das Leiden in letzter 
Instanz vom Nervensystem ausgeht ; dass die trophischen Einflüsse 
desselben auf die Muskeln in einer Weise verändert sind, welche 
die histologische Beschaffenheit der Muskeln und damit die myo- 
tonische Störung. bedingt. Es wäre also denkbar, dass die Thom- 
sen'sche Krankheit eine Art von Trophoneuro^e der Mus- 
keln darstellt, deren eigentlicher Ausgangspunkt und Sitz dem- 
nach in den centralen trophischen Apparaten zu suchen wäre. 
Aehnlich kann man sich das ja auch für die Dystrophia muscuL 
progress. vorstellen ; diese würde eben dann eine andere Art von 
Trophoneurose sein. 

Aber ich bin weit entfernt davon, — und ich bitte die Herren 
Referenten und Kritiker, das nicht zu übersehen! — diesen neuro- 
pathischen Ursprung der Thomsen'schen Krankheit als meine 
definitive Meinung hinstellen zu wollen ; dazu bin ich doch zu vor- 
sichtig und habe zu viel Respect vor den Thatsachen, die ja auf 
diesem schwierigen und interessanten Gebiete noch allerlei Ueber- 
raschendes ergeben können. Ich wollte nur zeigen, dass auch 
eine neuropathische Anschauung sehr wohl möglich ist und mit 
guten Gründen vertheidigt werden kann. Meiner Ansicht nach 
ist sie genau ebenso und vielleicht noch mehr berechtigt, wie die 
myopathische Anschauung: aber von einer definitiven Entschei- 
dung zwischen beiden kann zur Zeit noch keine Rede sein und 
deshalb möchte ich die einseitige Betonung der myopathisQhen 
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Theorie, trotz der von mir gefundenen Maskelveränderangenl — 
für jetzt noch zurückweisen. 



.Die Physiologie des Maskelsystems kennt schon seit längerer 
Zeit eine Reihe von Thatsachen, an welche man unwillkürlich 
bei der Betrachtung der myotonischen Gontractionen erinnert wird 
und welche vielleicht dazu dienen können , einiges Licht auf die 
bei der Thomsen 'sehen Krankheit auffallenden Störungen und 
Reactionen zu werfen. Jedenfalls mag es erlaubt sein, diese durch 
neuere Entdeckungen erheblich vermehrten physiologischen Daten 
hier kurz zu berühren. 

Die am längsten bekannte und am frühesten studirte unter 
diesen Thatsachen ist wohl die, dass bei gewissen niederen Thieren 
die Gontractionsform der Muskehi eine viel trägere und deutlich 
nachdauemde ist, so dass alle Stadien der Muskelcontraction eine 
Verlängerung zeigen. So hat Fick^) am Muschelschliessmuskel 
constatirty dass derselbe bei allen möglichen elektrischen Reizen 
eine relativ lange Latenzzeit und eine sehr träge langgezogene 
Gontraction zeigt; alle einzelnen Stadien der Zusammenziehun^ 
sind erheblich verlängert; dies gilt besonders für die Wiederaus- 
dehnung des Muskels, welche sehr viel mehr Zeit in Anspruch 
nimmt ^ als die Zusammenziehung; es besteht also eine träge, 
tonische Gontraction mit langer Nachdauer. — Dabei sind aber 
doch erhebliche Verschiedenheiten gegenüber unserer myotonischen 
Gontraction zu erkennen: der Muschelschliessmuskel gibt auch 
vom Nerven aus seine langgezogene Go^traction, er zieht sich 
immer nur träge zusammen, während der Thomsen'sche Mus- 
kel ja auch kurze Zuckungen gibt; der Muschelschliessmuskel 
reagirt auf den faradischen Strom in sehr vermindertem Grade, 
zeigt in seinem Verhalten gegen den galvanischen Strom allerlei 
Differenzen u. s. w., so dass der Vergleich jedenfalls nur ein sehr 
unvollkommener wird; das geht auch aus den neuesten Unter- 



1) A. Fick, Beiträge zur vergleichenden Physiologie der irritablen Sub- 
stanzen. Braunschweig 1863. 
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fiucIiUDgen an demselben Object von Biedermann <) nnd von 
Pawlow^) hervor. — Berücksichtigt man überdies, dass der 
Maschelschliessmnskel doch wahrscheinlich mehr zu den glatten 
Muskeln gehört, so wird man in dieser Parallelisirnng noch vor- 
sichtiger werden. 

Es sei ferner erinnert an die Trägheit und den langsamen 
Ablauf der Gontraction an den Schildkrötenmuskeln (Aeby, 
Marey), ebenso an den Muskeln mancher Eäferarten, wie dies 
Rollett^) neuerdings beschrieben. 

• Von besonderem Interesse aber sind die Angaben von Gh. 
Riebet*) über das diflferente Verhalten verschiedener Muskeln 
des Flusskrebses. — Bei diesem Thiere contrahiren sich die 
Schwanzmuskeln rasch, kurz, blitzähnlich, ohne jede Nach- 
dauer; sie gerathen in Tetanus nur bei sehr rasch aufeinander 
folgenden Beizen; sie ermüden sehr rasch; die Scheeren- 
muskeln dagegen contrahiren sich viel langsamer, träge, zeigen 
lange Nachdauer der Gontraction, verfallen in Tetanus «chon bei 
seltenen Reizen, zeigen keine Ermüdung, wenigstens nicht für 
summirte faradische Reizung. Dies alles besonders deutlich bei 
„Winterkrebsen". Ferner constatirte aber Riebet an den Scheeren- 
muskeln bei massig starken faradischen Strömen einen „rhythmi- 
schen Tetanus": — eine regelmässige Folge von Gontractionen 
bei fortgehender gleichmässiger Reizung — offenbar eine Erschei- 
nung, die mit den rhythmischen Gontractionswellen bei der 
Thomsen'schen Krankheit eine auffallende Aehnlichkeit besitzt. 
Ferner: bei Reizung des Scheerenmuskels mit einer conti- 
nuirlichen Reihe von Reizen zieht er sich langsam und träge zu- 
sammen; nach Aufhören der Reizung erschlafft er bald; erneuert 
man jetzt die Reizung in derselben Stärke wieder, so sind die 



1) Biedermann, üeber die elektr. Erregung deä SchUessmuskels von 
Anodonta. Wien. akad. Sitzungsber. IIL Bd. 91. S. 29. 1885. 

2) Päwlow, Wie die Muschel ihre Schalen öfihet. Pflüg. Arch. Bd. 37. 
S. 6. 1885. 

3) Eollett, Zur Eenntniss des Zuckungsverlaufs quergestreifter Muskeln. 
Wien. akad. Sitzungsber. UI. Bd. 89. S. 346. 1884. 

4) Oh. Bichet, Gontribut. ä la physiobgie des centres nerveux et des 
muscles de T^crevisse. Arch. de PhysioL norm, et path. 1879. p. 262. 522. 
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nun folgenden Gontractionen rascher und ktlrzer. Der Muskel 
scheint erregbarer zu werden ^ wenn er einige Zeit gereizt ist. 
Erinnert das nicht an dag Verschwinden der myotonischen Störung 
durch wiederholte Mnskelcontractionen ? 

Von histologischer Untersuchung findet sich bei Riebet nichts 
und es ist mir auch sonst nicht bekannt geworden, ob die Scheeren- 
muskeln des Krebses eine andere histologische Beschaffenheit zei- 
gen, als seine Schwanzmuskeln. 

Hier ist wohl auch der Ort, an die von L. Hermann^) und 
Von TiegeP) unter gewissen Umständen (Kälte, mangelhafte Er* 
nährung, starke Ermüdung u. s. w.) beim Froschmuskel (nur bei 
directer Reizung) constatirte „Muskelcontractur^' zu erinnern — 
eine Art von Verkürzungsrückstand, welchen die Muskeln längere 
Zeit hindurch beibehalten, wenn sie mit massig starken Inductions- 
fichlägen gereizt werdet. — Ob diese Erscheinung mit der „Nach- 
dauer'' der myotonischen Gontractionen zu yergleiöhen ist, scheint 
mir freilicHl sehr zweifelhaft. 

Näher hierher gehörig erscheinen mir dagegen die bekannten 
Thatsachen über die rothen und weissen Muskeln bei Kanin- 
chen und gewissen Fischen, welche Ran vi er 3) zuerst eingehend 
Btudirt hat. Er fand, dass die rothen Muskeln nach längerer 
Latenzzeit sich träge contrahiren und langsam erschlaffen (also 
„Nachdauer'' zeigen) bei faradischer Reizung, während die 
weissen sich ebenso rasch contrahiren, wie sie erschlaffen ; und 
zwar auch bei Reizung vom Nerven aus; aber auch einzelne 
Oeffnungsschläge lösen, wie Kronecker und Stirling^) nach- 
gewiesen haben, vom Nerven aus eine träge, langgezogene, nach- 
dauernde Zuckung aus. 



1) L. Hermann, Ueber den Yerkürzangsrückstand der Muskeln. Pflüg. 
Arch. Xm. S. 370. 1876. 

2) E. Tiegel, Üeber Muskelcontractur im Gegensatz zu Gontraction. 
ibid. xm. 8. 71. 1876. 

3) Banvier, Propri^t^s et structnres diJSiärentes des muscles rouges et 
des mnsdes blancs chez les lapins et chez les raies. Gompt. rend. 1873. Yol. 77. 
p. 1030. — Arch. d. Physiol. VI. 1874. — Tecbn. Lehrb. d. Histologie; übers, 
von Nicati n. Wyss. S.438ff: 1877. 

4) H. Eronecker und W. Stirling, Die Genesis des Tetanus. Arch. 
f. Anat. u. Physiol. (Phys. Abth.) 1878. 
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Aach histologisch fanden sich in den Muskeln erhebliche 
Differenzen: die weissen Muskeln zeigen sehr schöne Querstrei- 
fung, die rothen mehr Längsstreifung^ mit gebrochenen Quer- 
linien , und sehen mehr körnig aus; die rothen Muskeln haben 
weit mehr Kerne, in Reihen gestellt, auf dem Querschnitt 4 — 9 
randständige (auch nicht selten einzelne centrale) Kerne — ähn- 
lich wie bei den Thomsen'schen Muskeln, die weissen viel spär- 
lichere Kerne (nur 1—4 auf dem Querschnitt). In der Dicke der 
Fasern ist beim Elaninchen kein Unterschied zwischen weissen 
und rothen Muskeln (40 — 60 ju) zu finden; beim Rochen dagegen 
sind die Fasern gerade der weissen Muskeln erheblich dicker 
(150— 180 iu) als die der rothen (60— SO^u). 

Auch hier stimmen also sowohl die physiologischen wie die 
histologischen Thatsachen nur theilweise mit den Befunden bei 
der Thomsen'schen Krankheit überein; und es bedürfen die 
Verhältnisse im physiologischen Zustand, die nach Grützner 's 
Angaben ^) ja weit complicirter zu sein scheinen, als man erwarten 
durfte, noch sehr der weiteren Untersuchung und Klärung. 

Dies gilt auch noch für die sehr interessanten Angaben voü 
Soltmann^), welcher an den Muskeln neugeborner Thiere 
(Kaninchen, Katzen, Hunde) die Zusammenziehung viel träger, die 
Ausdehnung viel langsamer fand, als an älteren Thieren; der 
ganze Zuckungsverlauf erscheint verzögert, die Zuckungscurve 
weit mehr gestreckt, mit abgeflachtem Gipfel. Dies war der Fall 
bei directer und indirecter faradischer Reizung, auch mit einzelnen 
Oeffnungsschlägen. Tetanus tritt schon bei seltneren Unterbrechung 
^en ein, als bei älteren Thieren. Histologisch üand sich etwas 
grösserer Kemreichthum in den Muskeln des Neugebomen. — 
Auch dies stimmt also nur sehr unvollkommen mit den myotoni- 
schen Erscheinungen überein und es ist besonders zu bedauern^ 
dass weder hier noch in den übrigen physiologischen Versuchen 



1) P. Gr atzner, Zur Physiol. u. Histol. d. Skelettmuskeln. Bresl. ärzü. 
Zeitschr. 1883. No. 18 u. 24. — Einige neuere Untersuchungen auf dem Gebiete 
der Muskelphysiologie. Deutsche med. Wochenschr. 1886. No. 2. 

2) 0. So It mann, Ueber einige physiol. £igenthttmlichkeiten d. Muskeln 
u. Nerven des Neugeborenen. Jahrb. f. Einderheilk. N. F. XII. S. 1. 1878. 
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das Verhalten der Muskeln gegen den galvanischen Strom bei 
directer und indirecter Reizung genauer geprtlft ist. 

Es ist endlich hier noch daran zu erinnern , dass die quer« 
gestreiften Muskeln niederer und höherer Thiere auf verschiedene 
Einwirkungen hin mit einer Aenderung ihrer Zuckungsform rea- 
giren, welche sich als eine Verlängerung aller Stadien der Zuckung, 
als eine träge , tonische, nachdauemde Gontraction charakterisirt 
Ich erwähne darunter die Einwirkung der Kälte , den Einfluss 
der Ermüdung und des Absterbens ^), die Einwirkung gewisser 
chemischer Substanzen und Gifte ^) (z. B. Natriumphosphat, Vera* 
trin, AntiariUi Digitalin, Coffein u. s. w.) — diese Thatsachen zei- 
gen jedenfalls, dass nicht bloss histologische, sondern auch che- 
mische oder sonstige moleculare Veränderungen im Stande sind, 
die oft erwähnten Eigenthümlichkeiten der Zuckungsform der 
Muskeln zu produciren. 

Ob aus allen diesen Thatsachen, deren Zusammenstellung auf 
Vollständigkeit keinen Anspruch macht, irgend welche bestimmte 
Schlüsse auf die Vorgänge bei der Thomsen'schen Krankheit ge- 
zogen werden können, scheint mir sehr zweifelhaft. Eine voll- 
ständige Uebereinstimmung der beiden Erscheinungsreihen findet 
sich nirgends, obgleich ja gewisse Aehnlichkeiten zwischen den- 
selben mehrfach sehr hervortreten (Scheerenmuskeln des Krebses, 
rothe Muskeln der Kaninchen, Muskeln der Neugebomen, gewisse 
Gift Wirkungen). Ueberdies sind ja die betreffenden Erscheinun- 
gen auch Seitens der Physiologen grOsstentheils noch unerklärt, 
so dass wir — auch bei völliger Uebereinstimmung — mit unserer 
Einsicht über die Thomsen'sche Krankheit doch nicht viel weiter 
kommen würden. 

Immerhin schiene es mir nicht uninteressant, an der Hand 
der bei der Thomsen'schen Krankheit gewonnenen Aufschlüsse 
einen Theil der erwähnten physiologischen Thatsachen weiter zu 
verfolgen, und speciell die histologischen Verhältnisse der in Frage 
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kommenden Muskelarten genauer zu untersuchen, um zu prüfen, 
ob sich etwa eine grössere Uebereinstimmung mit den Thomsen- 
«ehen Muskeln herausstellt. 

' Andrerseits würden wohl auch solche Fälle mit Thomsen- 
scher Krankheit ein dankbares Object flir die exactere physiolo- 
gische Untersuchung darbieten; denn das Verhalten der Muskeln 
gegen directe mechanische und elektrische Reize, die Verschie- 
denheit desselben bei indirecter Beizung, das Fehlen der Nach^ 
dauer bei der letzteren, das merkwürdige Verschwinden und Wie- 
derkehren der myotonischen Störung durch Bewegung und Buhe 
— das sind doch alles Thatsachen, die für die Muskelphysiologie 
von einem gewissen Interesse sein können. 




VI. 

Aetiologie. Prognose. Therapie. 



In Bezog auf die Aetiologie der Thomsen'schen Krankheit 
wissen meine eigenen Beobachtungen den spärlichen bisher be- 
kannten Daten nichts hinzuzufügen. Die beiden ersten Fälle, 
Brüder betreffend| zeigten ja den schon so oft beobachteten ,,fami- 
Haien'' Ursprung , wenn auch allerdings von einer eigentlichen 
Heredität bei denselben nichts zu eonstatiren ist, da die Eltern 
und sonstigen Glieder der Ascendenz von der Krankheit frei zu 
sein scheinen. — Ob die während der beiden Schwangerschaften 
auf die Mutter einwirkenden Gemttthsbewegungen und Aufregun- 
gen von Einfluss auf die Entstehung der Krankheit gewesen sind, 
mag dahin gestellt bleiben; immerhin kann die Thatsache wohl 
registrirt werden, da ja auch in andern Fällen psychische Emo- 
tionen — allerdings bei den direct davon Betroffenen — das 
Leiden zum Ausbruch gebracht haben sollen. — Höchst wahr- 
scheinlich war also bei den beiden Knaben die Krankheit ange- 
boren und durch von den Erzeugern ausgehende Einflüsse bewirkt; 
es zeigte sich schon in frühester Kindheit, und irgend ein ander- 
weitiges ätiologisches Moment für dasselbe liess sich nicht ermitteln. 

In unserm 3. Falle ist nicht einmal dies hereditäre Moment 
nachweisbar : Patient ist bisher der einzige Fall in seiner Familie. 
Ob die von dem Kranken selbst beschuldigte Schädlichkeit: das 
längere Krummsitzen beim Schusterhandwerk wirklich die Be- 
deutung einer Krankheitsursache hat, ist mir mehr als zweifel- 
haft. Das Leiden müsste dann doch wohl etwas häufiger sein. 
Und selbst wenn wir dieses Krummsitzen als auslösende Ursache 
gelten lassen wollten, würden wir doch wohl kaum ohne die An- 
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nähme einer schon vorher vorhandenen , wahrscheinlich angebor- 
nen Disposition dazu auskommen. 

Wir müssen also die Lehre von der Aetiologie der Thomson- 
sehen Krankheit auf ihrem bisherigen wenig befriedigenden Stand- 
punkt lassen; mit Sicherheit kennt dieselbe ja eigentlich nnr die 
hereditären, resp. famUialen Einflüsse: die Thomsen'sche Krank- 
heit ist ähnlich wie die Dystrophia museal, progress. , oder die 
Friedreich'sche Ataxie eine exquisite Familienkrankheit: in mehr 
als der Hälfte der Fälle tritt diese Thatsache ganz evident hervor. 
Sie wird aber dadurch nicht klarer, und wir haben bis jetzt kei- 
nerlei Vorstellung davon, worauf es denn beruht, dass in manchen 
Familien eben gerade diese eigenthttmliche Krankheit des Muskel- 
sjstems auftritt Es lohnt auch nicht, sich darüber weitläufig 
auszulassen. Es mag nur noch erwähnt werden, dass in einem 
nicht unerheblichen Theil der betreffenden Familien noch eine 
Disposition zu Neurosen hervortrat. 

Von den übrigen ursächlichen Momenten ist nicht viel zu 
sagen ; meist werden keine angegeben, andere Male sehr unwahr- 
scheinliche Momente; Erwähnung verdient vielleicht nur, dass in 
einigen Fällen heftiger Schrecken — also eine psychische Emotion 
— direct als Ursache beschuldigt worden ist; mit welchem Rechte, 
steht dahin. Angesichts der anatomischen Veränderungen dürfte 
es denn doch am wahrscheinlichsten sein, dass dieselben meist 
schon vorher bestanden haben und dass nur die functionelle Stö- 
rung nach einer solchen psychischen Einwirkung mit einem Male 
deutlicher hervorgetreten ist. Weitere Aufklärungen müssen jeden- 
falls abgewartet werden. 

Was sich über die Diagnose der Thomsen'schen Krankheit 
sagen lässt, habe ich oben (S. 74 ff.) bereits weitläufig erörtert 

lieber die Prognose haben meine Fälle ebenfalls nichts 
Neues gelehrt ; nur einen davon habe ich längere Zeit beobachtet 
und behandelt und zwar ohne Erfolg; es bleibt abzuwarten, wie 
sich das Leiden weiter gestalten wird, ob es ab- oder zunimmt, 
vielleicht langsam verschwindet — darüber lässt sich gar nichts 
Bestimmtes sagen. Auf Grund der bisherigen Erfahrungen ist es 
ja wohl am wahrscheinlichsten, dass es einen dauernden Besitz 
auf Lebenszeit für die Kranken darstellen wird. 
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Aneh über die Therapie ist wenig Tröstliches zu sagen. 
Bisher sind mit Elektricität , Massage, innem Mitteln , Bädern 
n. 8. w. so gnt wie keine Erfolge erzielt worden. In leichteren 
Fällen schienen Massage und Gymnastik noch am wirksamsten 
zu sein. 

Allein es fragt sich, ob nicht auf Grand unserer jetzt doch 
wesentlich erweiterten Kenntnisse über das Leiden, besonders seit 
wir dessen anatomische Grundlage kennen gelernt haben, irgend 
welche erfolgversprechende therapeutische Vorschläge zu machen 
sind? Sollten sich nicht ebenso, wie es gewisse Mittel (Gifte, 
Veratrin u. s. w.) gibt, welche eine der myotonischen ähnliche 
Gontraction hervorzurufen vermögen, auch Mittel finden lassen, 
welche das Gegentheil bewirken, die myotonische Störung zum 
Verschwinden bringen? Gewiss lässt sich die Möglichkeit, 
solche Mittel zu finden, nicht leugnen. 

Aber seit wir gröbere anatomische Veränderungen an den 
Muskeln kennen, muss es jedenfalls unsere therapeutische Auf- 
gabe sein, diese Störungen zu beseitigen, sei es durch directe 
Einwirkung auf die Muskeln selbst, sei es durch Einwirkung auf 
ihre Ernährungscentren, auf die trophischen Centralapparate. Nur 
auf diesem Wege wird eine wirkliche Heilung der Krankheit 
herbeizuführen sein. 

Von den Heilmitteln, welche für diese Zwecke Verwendung 
finden können, kommen wohl zuerst die Elektricität, dann 
Massage und Gymnastik in Frage. — Die Elektricität soll 
zunächst eine Einwirkung auf das ganze Muskelsystem erstreben : 
dazu würden sich die allgemeine Faradisation und Gal- 
vanisation, noch mehr vielleicht die elektrischen Bäder 
in ihren verschiedenen Formen empfehlen; ausserdem aber kann 
auch die centrale galvanische Behandlung, mit Rück- 
sicht auf die trophischen Gentren im Rückenmark , versucht 
werden. 

Eine massige, die Gesammtmuskulatur bethätigende Massage 
in Verbindung mit passenden gymnastischen Uebungen kann 
von Nutzen sein. 

Ob es gelingen mag, durch Anregung und Umstimmung der 
allgemeinen Ernährung: durch Badekuren, Kaltwasserbehandlung, 
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event auch Diät- und Schwitzkuren ^ durch allerlei Tonica und 
Alterantien das Leiden zu besserui darttber können nur ausgedehnte 
pral^tische Erfahrungen Aufschluss geben. — Alle Heilyersuche 
mttssen jeden&Us längere Zeit fortgesetzt werden, wenn sie Erfolg 
haben sollen. 

Am wenigsten Erfolg wird man von den verschiedenen 
yyMuskelgiften'' erwarten dttrfeUi selbst wenn einzelne davon in 
der That die myotonische Störung direct beeinflussen sollten. 
Ich habe in einem meiner Fälle Versuche mit subcutanen Strych- 
nin* und Atropininjectionen gemacht, aber mit lediglich negativem 
Resultat. Immerhin mögen solche Versuche fortgesetzt und auf 
andere Stoffe ausgedehnt werden ; ich würde dabei zuerst Strych- 
nin, Galabar, Hyoscin, vielleicht auch Curare in ganz kleinen 
Dosen versuchen, welch' letzteres nach Ro ssbach 's Versuchen 
in kleinen Dosen die Dauer der Muskelzuckungen verkürzt, bei 
gleichzeitiger Steigerung ihrer Grösse. 



1) Bossbach, Muskelyersuche an Warmblatem. Pflager's Arch. Xm. 
S. 607. 1876. 






VIL 

Gesammtskizze der Thomsen'schen Krankheit 

Schlnss. 



Zum Schluss erscheint es mir angemessen, noch eine kurze 
Gesammtskizze der Th o ms en'schen Krankheit zu geben, wie 
sich dieselbe alB das Ergebniss aller bisherigen Beobachtungen 
und Forschungen darstellt 

Die „Thomsen'sche Erankheit^^ ist ein Leiden des willkür- 
lichen Bewegungsapparates, das meist schon in frühesterEind- 
heit beginnt, wahrscheinlich in den meisten Fällen ange- 
boren ist Selten — und auch in diesen Fällen darf wohl an eine 
angeborene Disposition und vielleicht an eine schon vorhandene 
leichtere Störung gedacht werden — tritt dasselbe erst später, 
um die Pubertätszeit oder erst nachher, hervor ; es erscheint sehr 
häufig bei mehreren Gliedern einer und derselben Familie, aber 
keineswegs bei allen in dem gleichen Lebensalter oder mit der 
gleichen Intensität 

Die Krankheit äussert sich in einer eigenthümlichen, zeit- 
weise auftretenden Störung, einer gewissen Hemmung und 
Steifheit der willkürlichen Bewegungen: das tritt schon 
bei den Kindern hervor, die an Gelenkigkeit und Baschheit hin- 
ter ihren Altersgenossen zurückstehen, noch mehr bei den Heran- 
wachsenden, wenn raschere und stärkere Bewegungen von ihnen 
verlangt werden, wenn die Furcht vor Lächerlichkeit und Beschä- 
mung sie überfällt, wenn sie bestimmte Handwerke erlernen, be- 
sonders häufig wenn sie als Rekruten den Anforderungen des 
Exercierreglements gerecht werden aoUen. 
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Das Leiden besteht fttr die Kranken darin, dass sie — be- 
sonders nach längerer Buhe — in der raschen nnd prompten Aos- 
flihrnng aller willkflrlichen Bewegungen durch eine gewisse 
Steifheit nnd einen tonischen Krampf der arbeiten- 
den Muskeln gehemmt sind, oft in so hohem Grade , dass sie 
anfangs vollkommen steif sind, die Bewegungen nur mit grösster 
Anstrengung yollflihren, manchmal fast am ganzen KOrper starr 
werden, hinstürzen nnd einige Zeit hülf los die Lösung des Kram- 
pfes abwarten müssen, bis sie sich wieder erheben können. 

Dieser Krampf dauert jedoch nicht lange; beiFortsetz- 
ung der Bewegungen tritt sehr bald Lösung desselben, 
zunehmende Erleichterung und schliesslich voUkonmiene Freiheit 
der Bewegungen ein, so dass die Kranken sich nicht von Gesun- 
den unterscheiden. Erst nach längerer Buhe tritt die Störung 
auf s Neue hervor. 

Es ist klar, dass diese Störung — besonders in ihren höheren 
Graden — die Betroffenen zur Ausführung von mancherlei Beru£s- 
arten gänzlich unßlhig macht ; ebenso sind dieselben zum Militär- 
dienst untauglich, da ihnen die dabei nöthigen prompten und exacten 
Muskelactionen wenigstens zu Beginn durchweg unausführbar sind. 

Doch gibt es alle möglichen Abstufungen des Lei- 
dens, von den schwersten bis zu den leichtesten; und mit den 
letzteren können die Kranken manchmal selbst den Anforderungen 
des Militärdienstes genügen und in ihrem Berufe kaum gestört 
Erscheinen, auch das Leiden ihren Angehörigen und der übrigen 
Welt verbergen. 

Die genauere Untersuchung enthüllt nun die typische „myo- 
tonische Störung'': bei jedem, nach längerer Buhe ausgeführten 
Willensact, besonders bei jeder energischeren Willkürbewegung, 
gerathen die Muskeln in eine tonische, lange nachdauemde, 
schmerzlose Gontraction; es ist unmöglich, dieselben rasch wieder 
zu erschlaffen, und dadurch ist zunächst jeder rasche Wechsel in 
den Bewegungen gehemmt; die gesteigerten Anstrengungen zur 
Ueberwindung des Widerstands führen nur zu erneuten tonischen 
Gontractionen der Muskeln. 

Aber mit Wiederholung und Fortsetzung der Bewegungen 
wird die Dauer der Gontractionen eine zunehmend kürzere, die 
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Widerstände schwinden , die Bewegungen werden leichter und 
freier und gehen schliesslich in ganz normaler Weise von statten. 

Die Kranken kennen gewöhnlich eine Reihe von yer- 
schlimmernden Einwirkungen: dazu gehört in erster Linie 
längere Buhe der Muskeln (in einzelnen Fällen war /aber auch 
die Störung nach längerer Bettruhe am geringsten); femer langes 
Stehen; dann aber auch yorausgegangene starke körperliche 
Anstrengung und Ermüdung; weiterhin die Kälte, kalte Bäder, 
aber auch sehr grosse Hitze; Erkältungen, fieberhafte Krank- 
heiten, acute Gatarrhe ; femer länger dauernde sexuelle Abstinenz ; 
endlich in hervorragender Weise psychische Einwirkungen: Be- 
fangenheit und Aengstlichkeit , plötzliche psychische Erregungen 
durch Schreck, heftige Sinneseindrücke, Fehltritt u. dgl. Da kann 
die myotonische Starre sich rasch über den ganzen Körper ver- 
breiten. 

Dagegen wirken erleichternd auf die Stömng: massige 
Körperbewegung, Wärme und Bettmhe, Unbefangenheit, Buhe 
und Heiterkeit des Gemttths , Einsamkeit , reichliche Mahlzeit, 
massiger Alcoholgenuss u. dgl. 

In allen übrigen Beziehungen erscheinen die 
Kranken normal: das übrige Nervensystem, die Psyche, 
Sinnesorgane, Sphincteren, die vegetativen Functionen, die allge- 
meine Ernährung lassen nicht die leiseste Störung erkennen, falls 
nicht zufällige Gomplicationen bestehen. 

Auch die objective Untersuchung ergibt ausschliesslich 
Veränderungen im willkürlichen Bewegungsapparat. 

Die Muskulatur zeigt eine athletische Entwicklung 
mit unzweifelhaftem Hypervolumen derselben; trotzdem ist die 
grobe motorische Kraft meist überraschend gering. 

Die Muskeln fühlen sich prall-elastisch im erschlafften Zu- 
stande, sehr hart und fest im contrahirten Zustande an: sind 
manchmal bei Druck etwas empfindlich; eigentliche Muskelspan- 
nungen pflegen in der Begel nicht vorhanden zu sein; fibrilläre 
Zuckungen fehlen, dagegen ist eine eigenthümliche Muskelunmhe 
in einzelnen Fällen beobachtet. Die Sehnenreflexe erscheinen 
normal, häufig eher herabgesetzt. 

Weiterhin bestehen ganz charakteristische Anomalien der me- 



} 



124 Gesammtskizze 



chanischen und elektrischen Erregbarkeit, welche das, hier nur 
kurz zu resumirende, Gesammtbild der myotonischen Reaction 
(MyB) geben: 
' Die mechanische Erregbarkeit der motorischen Nerven 

r ist normal oder herabgesetzt — die der Muskeln erhöht und ver- 

I ändert (träge , tonische Contraction mit sehr langer Nachdaner). 

f Die faradische Erregbarkeit der Nerven ist im Wesent- 

lichen normal, die der Muskeln etwas erhöht und verändert: auch 
hier eine träge, tonische, lange nachdauerde Contraction; auch 
I vom Nerven aus geben stärkere faradische Ströme, eine nach- 

' dauernde Contraction; einzelne Oeffnungsschläge dagegen lösen 

sowohl vom Nerven aus, wie bei directer Muskelreizung nur 
kurze, blitzähnliche Zuckungen aus. ~ In einzelnen Muskeln treten 
bei continuirlicher faradischer Beizung mit festsitzenden Elektroden 
unregelmässig wogende, undulirende Contractionen ein. 

Die galvanische Erregbarkeit der Nerven ist normal, 
eher etwas herabgesetzt (verspäteter EaSTe) ; alle Zuckungen sind, 
bei normalem Zuckungsgesetz, durchweg kurz, nicht nachdauemd ; 
nur durch labile Reizung der Nerven können auch nachdauernde 
Contractionen ausgelöst werden. 

Die Muskeln dagegen zeigen erhöhte galvanische Erregbarkeit, 
mit qualitativer Veränderung. AnS wirkt annähernd gleich stark, 
manchmal stärker, wie EaS; alle Zuckungen sind träge, tonisch, 
sehr lange nachdauemd; exquisite locale Dellen- und Furchen- 
bildnng unter der Reizelektrode. — Endlich beobachtet man hier 
das eigenthümliche Phänomen der rhythmischen, wellenförmigen 
Contractionen bei stabiler Stromeinwirkung, das wir für verschie- 
dene Muskelgebiete ausführlich beschrieben haben. 

Im Zusammenhalt mit der „myotonischen Störung" ist durch 
diese „myotonische Reaction" die Thomsen'sche Erankheit hin- 
reichend sicher charakterisirt und von andern Affectionen leicht 
zu unterscheiden. Die Diagnose derselben ist durch die objec- . 
tive Untersuchung leicht und schnell sicher zu stellen und dadurch 
auch sofort Simulation auszuschliessen, was ja für die militärärzt- 
liche Beurtheilung solcher Fälle von der grössten Wichtigkeit ist 
Die Ergebnisse der pathologisch-anatomischen Unter- 
suchung weisen auf die Muskeln als den nächsten Sitz der 
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Erkrankung hin: in denselben findet sich eine enorme Hyper- 
trophie aller Fasern, mit reichlichster Kernrermehrung, 
neben Veränderungen der feineren Structur (undeutliche 
Querstreifung y mehr homogener Querschnitt , Yacuolenbildung) ; 
ausserdem besteht eine geringgradige Veränderung des inter- 
stitiellen Bindegewebes (leichte Vermehrung desselben, Ein- 
lagerung einer kömigen Substanz.) — Die Untersuchung des peri- 
pheren und centralen Nervensystems steht noch aus. 

Die Aetiologie des Leidens zeigt vor allen Dingen, dass 
dasselbe zumeist auf hereditären Einflüssen beruht, dass es in der 
grossen Mehrzahl der Fälle eine Familienkrankheit ist, von wel^ 
eher männliche Individuen häufiger befallen werden, als weibliche. 
Worauf aber diese Familiendisposition beruht, ist noch gänzlich 
unklar; es verdient nur erwähnt zu werden, dass in einem grossen 
Theil der betreffenden Familien sich gleichzeitig neuropathische 
Disposition findet lieber anderweitige Ursachen (besonders psy- 
chische Emotionen), die in den nicht hereditären Fällen beschul- 
digt werden, lässt sich noch gar nichtis Bestimmtes aussagen. 

Der Verlauf des Leidens ist durchweg ein sehr chronischer; 
in den meisten Fällen besteht dasselbe durch das ganze Leben; 
aber es kann Schwankungen zeigen und zurücktreten, so dass es 
die Kranken verbergen können und wenig dadurch genirt werden. 
In leichteren Fällen kann es wohl auch* gänzlich latent werden. 

Ueber das Wesen der Krankheit scheint jetzt doch wenig- 
stens so viel festzustehen, dass die nächste Ursache der myoto- 
nischen Störung in der von mir gefundenen anatomischen (histo- 
logisch - chemischen) Veränderung der quergestreiften Muskeln zu 
suchen ist Was aber das eigentliche Wesen dieser anatomischen 
Veränderung selbst ist, worauf dieselbe beruht, ob sie eine primäre 
und lokale, vielleicht angeborene Anomalie der Muskelfasern dar- 
stellt (myopathischer Ursprung), oder ob sie vielleicht durch ner- 
vöse, trophische Einflüsse und Störungen ausgelöst wird (neuro- 
pathischer Ursprung) — das vermögen wir heute noch nicht zu 
entscheiden« Noch weniger, in welchen Beziehungen denn nun 
diese — myopathische oder neuropathische — Störung der Muskeln 
zu den sie veranlassenden Schädlichkeiten, besonders zu den here- 
ditären Einflüssen steht 
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Nach den in vorstehenden Blättern niedergelegten Ergebnissen 
kann wohl die Thomsen'sche Krankheit jetzt als eine hinreichend 
fest and sicher charakterisirte Erankheitsform bezeichnet werden, 
so dass sie jeden Augenblick mit Sicherheit erkannt and von an* 
dem Affectionen anterschieden werden kann. — Es wird in Zakanft 
möglich sein zu sagen, was za derselben gehört, und mit Sicher- 
heit aaszascheiden, was nicht za derselben gehört. 

Nachdem ein fester klarer Kern gewonnen ist, wird es aach 
leichter sein, die vielleicht existirenden , nicht ganz typischen 
Formen der Krankheit zu erkennen und richtig zu deaten; ver- 
wandte Erkrankangsformen in ihrem Verhältnisse zur Thom sen- 
schen Krankheit genaaer za würdigen, das etwaige symptomatische 
Vorkommen der echten myotonischen Störang festzastellen und so 
die intimeren Beziehangen des Leidens za anderen Affectionen 
richtiger zu beurtheilen. 

Dazu werden noch vielerlei Untersuchnngen erforderlich sein, 
für welche aber doch jetzt eine sichere Grandlage geschaffen ist. 
Und erst nach mancherlei weiteren Forschungen auf dieser Grund- 
lage, die ja noch keineswegs eine sehr breite ist, wird es uns 
vergönnt sein, in das eigentliche Wesen dieser merkwflrdigen und 
eigenartigen Erkrankungsform einen tieferen Einblick zu erhalten. 
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Tafel I. 

Figur 1. Querschnitt ans dem Mose, biceps brachii von Beobachtung 1. 
Färbung mit Alanncarmin. Vergrösserung ca. 300. Hyper- 
trophische Muskelfasern mit grossem Kernreichthum. — 
Bindegewebsvermehrung mit körniger Einlagerung m das- 
selbe (a). 

Figur 2. Querschnitt aus dem normalen Biceps brachii eines sieb- 
zehnjährigen Maurers (Fall b). — Färbung mit Alauncarmin. 
Vergrösserung ca. 300. — a) feinste, b) gröbere Binde- 
gewebssepta. 

Figur 3, Querschnitt aus dem Biceps brachii des Falles J. Müller 
(Beob. 4, 8. 93). — Vergrösserung ca. 300. Beträchtlichste 
Hypertrophie und Kernvermehrung der Muskelfasern, a, b: 
gröbere Bindegewebssepta mit reichlicher körniger Substanz. 



Tafel U. 

Figur 4 — 8. Querschnitte von Fasern mit Vacuolenbildung aus 
dem Biceps von Beob. 3 (Martin). Fig. 4&j Fig. 5 und 6 
stellen die gleiche Faser resp. Vacuole aus verschiedenen 
Querschnitten dar. — Im Innern der Vacuolen zum Theil 
eigenthümliche Membran- und Gerinnselbildung* Vergrösse- 
rung 300. 

Figur 9. Längsschnitt einer Faser mit Vacuolenbildung von dem- 
selben Fall. Vergrösserung 300. 
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Figur 10^12. Längsschnitt von Fasern mitVacnolenbildn] 
dem Biceps von Beobachtung 4 (Jac. Müller). Ver^ 
rung 300. 

Figur 13, Einzelne Muskelfasern aus dem Biceps von Beobacht 
Kernreichthum und undeutliche Querstreifung. 

Figur 14, Normale Muskelfasern aus dem Biceps von Fall b. 

Figur 15^ Einzelne Muskelfasern aus dem Biceps von Beobacht 
(Jac. Müller). Kernreichthum und undeutliche 
streifung. 



Druck von J. B.^irsehfeld ln'L6ipzig. 
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